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ABREVIATURAS  
AAo, anillo aórtico 
ACCI, arteria carótida común izquierda. 
AoAs, aorta ascendente. 
AP, anillo pulmonar. 
ASI, arteria subclavia izquierda. 
AUC, área bajo la curva. 
CC, cardiopatía congénita. 
CEC, circulación extracorpórea. 
CIV, comunicación interventricular. 
CoAo, coartación de aorta. 
DE, desviación estándar. 
EG, edad gestacional. 
EM, esternotomía media. 
IC, intervalo de confianza. 
LR, likelihood ratio. 
LR+, likelihood ratio positivo. 
LR-, likelihood ratio negativo. 
PVCSI, persistencia de vena cava superior izquierda. 
ROC, receiver-operating characteristics. 
TBD, tronco braquiocefálico derecho. 
TL, toracotomía lateral izquierda.  
TP, tronco pulmonar.  
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VM, válvula mitral. 
VT, válvula tricúspide. 
3VT, corte de 3 vasos-tráquea. 
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1.  RESUMEN 
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Diagnóstico prenatal de la coartación de aorta y de su abordaje quirúrgico 
posnatal. Utilidad de un score multiparamétrico global y edad gestacional-
específico.  
Introducción 
 La coartación de aorta (CoAo) es una de las cardiopatías congénitas (CC) más 
frecuentes, representando aproximadamente un 5-10% de todos los recién nacidos 
vivos con CC. A pesar de los avances en la ecocardiografía fetal y la descripción de 
hallazgos prenatales asociados a la CoAo, sigue siendo una patología de muy difícil 
diagnóstico tanto en vida fetal como en el periodo neonatal precoz. La tasa de 
detección prenatal de la CoAo es baja, con varios estudios que publican cifras de 
detección por debajo del 40%. Además, la CoAo es también la patología 
cardiovascular crítica más frecuentemente no diagnosticada en el periodo neonatal 
precoz, siendo estos recién nacidos dados de alta sin haber sido diagnosticados, 
requiriendo posteriormente ingreso en estado de descompensación hemodinámica. 
En concreto, hasta un 60% de los casos son diagnosticados tras el alta del recién 
nacido. Actualmente existe evidencia de que el diagnóstico prenatal de esta 
patología mejora el pronóstico de estos niños, aumentando su supervivencia y 
reduciendo su morbilidad, puesto que permite una planificación adecuada del parto 
en un centro terciario y una prevención precoz del cierre ductal. 
Por otro lado, el diagnóstico prenatal de la CoAo está asociado a una alta tasa 
de falsos positivos, puesto que se basa en signos ecográficos indirectos, no 
específicos de esta patología, y principalmente en la existencia de una asimetría  
cardíaca con dominancia derecha cuyo valor predictivo positivo varía entre 60-86% 
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en el segundo trimestre y 10-41% en el tercero puesto que esta asimetría puede 
encontrarse también en fetos normales en etapas tardías de la gestación. Esto hace 
que cuando se sospeche prenatalmente esta patología, se aconseje a los padres 
que el parto tenga lugar en un centro terciario, sabiendo que en muchos casos (60-
80%) el estudio ecocardiográfico posnatal descartará la existencia de una CoAo. Por 
lo tanto, el poder diferenciar entre aquellos fetos con una alta probabilidad de 
confirmación posnatal de la CoAo de aquellos otros cuyo diagnóstico sea 
improbable, es crucial desde el punto de vista clínico. Estudios recientes han 
encontrado que diferentes parámetros cardíacos hemodinámicos y morfológicos son 
útiles para el diagnóstico prenatal de la CoAo. Son básicamente parámetros muy 
asociados al diagnóstico de la CoAo pero que tienen varias limitaciones, destacando 
que algunos de ellos pueden resultar difíciles de obtener y además que no permiten 
estratificar el riesgo real de CoAo en los fetos en que se detecta una asimetría de 
cavidades con dominancia derecha. En nuestra opinión, esta estratificación 
permitiría mejorar la información pronóstica dada a los padres, aspecto éste 
importante en el contexto de la CoAo cuyo diagnóstico prenatal se asociada a una 
alta tasa de falsos positivos.  
 Desde el punto de vista del tratamiento, hay que tener en cuenta que el 
estrechamiento aórtico que se produce en la CoAo sigue un amplio espectro, de 
manera que puede aparecer desde una leve constricción de la porción más distal del 
arco aórtico (normalmente en el punto de inserción del ductus arterioso) hasta una 
hipoplasia tubular severa de todo el arco aórtico. El objetivo de la reparación 
quirúrgica de la CoAo es conseguir una corrección anatómica de manera que se 
libere cualquier obstrucción que exista en el arco aórtico. Habitualmente se emplean 
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dos tipos de abordajes quirúrgicos para conseguir esta reparación: la esternotomía 
media (EM) y la toracotomía lateral izquierda (TL). La elección de uno u otro tipo de 
abordaje se basa en la localización, extensión y severidad de la hipoplasia del arco 
aórtico, y en la presencia o no de defectos intracardíacos asociados. De manera que 
en caso de existir un estrechamiento amplio del arco aórtico que se extienda hasta la 
porción proximal del mismo y/o existan defectos asociados intracardíacos, la mejor 
vía de abordaje será la EM. Sin embargo, este abordaje supone exponer al paciente 
a los riesgos asociados al empleo de circulación extracorpórea (CEC) y de paro 
circulatorio con hipotermia profunda. La TL tiene como ventaja que evita el empleo 
de CEC, pero no permite una adecuada exposición del arco aórtico proximal y 
supone un acceso muy limitado al corazón, siendo, por tanto, esta vía de abordaje la 
elegida cuando el segmento hipoplásico del arco aórtico se localiza después del 
origen de la arteria carótida común izquierda (ACCI) y no existen defectos asociados 
intracardíacos (CoAo simple). 
Dada la complejidad del defecto cardiovascular y de la técnica quirúrgica, los 
pacientes que requieren EM comparados con aquellos operados a través de 
toracotomía, presentan una mayor morbilidad postoperatoria precoz, mayor tasa de 
lesión del nervio laríngeo recurrente, peores resultados neurológicos y una mayor 
mortalidad (hazard ratio: 11.6, IC 95%, 2.3-57.9). Por lo tanto, la predicción prenatal 
del tipo de abordaje quirúrgico permitiría proporcionar a los padres una mejor 
información respecto al pronóstico posnatal de su hijo. 
Objetivos 
 Los objetivos de las publicaciones que componen esta Tesis Doctoral son: 
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Primer artículo (A1): Determinar qué combinación de parámetros ecocardiográficos 
proporciona la mejor predicción de la CoAo en fetos con asimetría cardíaca simple y 
aislada, diseñando con ellos un score multiparamétrico global que permita estratificar 
el riesgo de la CoAo en estos fetos a lo largo de toda la segunda mitad de la 
gestación. 
Segundo artículo (A2): Determinar qué combinación de parámetros 
ecocardiográficos proporciona la mejor predicción de la CoAo en fetos con asimetría 
cardíaca simple y aislada de debut precoz (≤ 28 semanas) y tardío (> 28 semanas) y 
comparar su capacidad predictiva con la del score multiparamétrico global 
previamente diseñado. 
Tercer artículo (A3): Evaluar la capacidad de la ecocardiografía prenatal para 
predecir el tipo de abordaje quirúrgico en recién nacidos con CoAo (toracotomía 
izquierda vs. EM). 
Material y métodos 
Primer artículo (A1): Seleccionamos todos los casos de asimetría cardíaca con 
dominancia derecha diagnosticados prenatalmente entre 2003 y 2011. Únicamente 
incluimos los fetos cromosómicamente normales con asimetría cardíaca simple y 
aislada. Se realizó un análisis de regresión logística para seleccionar los mejores 
predictores de la CoAo. 
Segundo artículo (A2): Seleccionamos los casos de asimetría cardíaca simple y 
aislada diagnosticados ≤ 28 semanas y > 28 semanas entre 2003-2013. Mediante un 
análisis de regresión logística se seleccionaron los mejores predictores de la CoAo 
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en ambos grupos. Con el fin de crear un score simple y preciso, se limitaron a dos 
como máximo el número de parámetros a incluir en el modelo y seleccionamos la 
combinación con mejor rendimiento diagnóstico. Finalmente, comparamos los 
resultados de los nuevos scores edad gestacional (EG)-específicos con aquellos 
obtenidos aplicando el score global previo. 
Tercer artículo (A3): Seleccionamos los casos con sospecha prenatal de CoAo 
diagnosticados entre 2003-2012 (n=95). Aplicando el score multiparamétrico 
publicado por nuestro grupo, clasificamos estos casos en función de la probabilidad 
de confirmación posnatal de la CoAo (alto vs. bajo riesgo), tomando como punto de 
corte una probabilidad ≥ 50% para considerarlo como alto riesgo. 49/95 fueron 
considerados de alto riesgo y 46/95 de bajo riesgo de CoAo, siendo 38/49 y 7/46 
CoAo confirmadas en vida posnatal, respectivamente. En primer lugar, evaluamos 
en los 40 casos de CoAo intervenidos quirúrgicamente (24 toracotomías, 16 
esternotomías) si existían diferencias respecto a los parámetros ecocardiográficos 
entre ambos grupos de abordaje quirúrgico. En segundo lugar, analizamos la utilidad 
de estos parámetros para predecir el tipo de abordaje quirúrgico en fetos con alto 
riesgo de CoAo. 
Resultados 
Primer artículo (A1): La existencia de CoAo se confirmó en 41/85 casos (48%). Los 
parámetros seleccionados mediante regresión logística y sus puntos de corte 
óptimos fueron: EG al diagnóstico ≤28 semanas, z-score de la aorta ascendente 
(AoAs) -1.5, cociente anillo pulmonar (AP)/anillo aórtico (AAo) 1.6 y z-score del 
istmo aórtico en el corte de 3 vasos-tráquea (3VT) -2. Teniendo en cuenta que la 
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odds pretest de la CoAo fue de 0.93 (41/44) y empleando los likelihood ratios (LR) 
de estos parámetros, calculamos las probabilidades post-test de la CoAo. Dividimos 
el grupo de estudio en dos subgrupos: diagnóstico precoz, ≤28 semanas (32/40 
CoAo confirmadas, 80%) y diagnóstico tardío, >28 semanas (9/45 CoAo 
confirmadas, 20%). Las probabilidades post-test de la CoAo fueron mayores entre 
los fetos con CoAo que en los sanos en ambos grupos: grupo de diagnóstico precoz: 
81.9% vs. 54.7%, p=0.002 y grupo de diagnóstico tardío: 50.9% vs. 19.8%, p<0.001. 
Además, cuando también se tuvo en cuenta una tasa de crecimiento del AAo 0.24 
mm/semana se obtuvo una especificidad del 100% para predecir la CoAo en el 
grupo de diagnóstico precoz. 
Segundo artículo (A2): Se analizaron un total de 115 casos, confirmándose la 
CoAo en 52 (45%). La población total de estudio se dividió en dos grupos en función 
de la EG en el momento del diagnóstico: grupo de diagnóstico precoz (≤ 28 
semanas, n=57) y tardío (> 28 semanas, n=58). Se confirmó la existencia de la CoAo 
en 43/57 casos (75%) y 9/58 casos (16%), respectivamente. Se crearon los scores 
EG-específicos según la metodología descrita. En el grupo de diagnóstico precoz la 
mejor combinación fue la obtenida por el z-score de la AoAs con el z-score del istmo 
aórtico (corte de 3 vasos-tráquea) (AUC 0.98, IC 95% 0.94-1.00). En el grupo de 
diagnóstico tardío la combinación de los cocientes válvula tricúspide (VT)/válvula 
mitral (VM) y tronco pulmonar (TP)/AoAs obtuvo la mejor precisión diagnóstica (AUC 
0.84, IC 95% 0.67-1.00). Las probabilidades post-test de la CoAo fueron mayores 
entre los fetos con CoAo que en los sanos en ambos grupos: grupo de diagnóstico 
precoz: 93% vs. 24%, p<0.001 y grupo de diagnóstico tardío: 46% vs. 12%, p=0.001, 
respectivamente. Aplicando el score global al grupo de diagnóstico precoz y tardío, 
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obtuvimos un AUC de 0.85 (IC 95% 0.73-0.98) y de 0.90 (IC 95% 0.83-0.98), 
respectivamente.  
Tercer artículo (A3): La EM se asoció con una mayor tasa de complicaciones 
postoperatorias y una estancia hospitalaria media más prolongada, en comparación 
con el grupo de toracotomía (81.3% vs. 41.7%, p=0.014; 30.5 días vs. 15.4 días, 
p=0.0004, respectivamente). El z-score del istmo aórtico (corte sagital), fue 
significativamente más pequeño en el grupo de esternotomía. En fetos con alto 
riesgo de CoAo un punto de corte del z-score del istmo ≤ -2.5 tuvo una sensibilidad 
del 78% y una especificidad del 82% para predecir un abordaje mediante EM, con 
9% de falsos positivos en los que no se confirmó la CoAo. 
Conclusiones 
Primer artículo (A1): El empleo de un score multiparamétrico global, combinando la 
medición de determinadas estructuras cardíacas (z-score de la AoAs -1.5, cociente 
AP/AAo 1.6 y z-score del istmo aórtico en el corte 3VT -2) junto con la EG al 
diagnóstico, puede mejorar la precisión de la ecocardiografía fetal para estratificar el 
riesgo de la CoAo.  
Segundo artículo (A2): El empleo de scores EG-específicos que combinan 
parámetros ecocardiográficos morfológicos en función del momento de la sospecha 
de la CoAo (asimetría cardíaca precoz, ≤ 28 semanas, o tardía, > 28 semanas) 
puede mejorar la capacidad de la ecocardiografía fetal a la hora de estratificar el 
riesgo de la CoAo. En el grupo de diagnóstico precoz la mejor combinación fue la 
obtenida por el z-score de la AoAs -1.1 con el z-score del istmo aórtico (3VT) -1.2, 
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mientras que en el grupo de diagnóstico tardío vino dada por los cocientes VT/VM 
1.48 y TP/AoAs 1.85. El rendimiento diagnóstico en los casos de asimetrías 
cardíacas de debut precoz es mejor que el del score global, siendo ambos similares 
en los casos de debut tardío, teniendo como ventaja el score EG-específico su 
mayor simplicidad, puesto que se trata de un score biparamétrico, frente al score 
global que está formado por cuatro parámetros. La objetividad y simplicidad de sus 
componentes puede permitir su implementación en unidades de cardiología fetal. 
Tercer artículo (A3): El tipo de abordaje quirúrgico en la reparación posnatal de la 
CoAo puede predecirse prenatalmente en fetos con alto riesgo de CoAo mediante la 
medición del istmo aórtico en el plano sagital. Esto permitiría proporcionar a los 
padres una información más exacta e individualizada respecto al pronóstico. 
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1. SUMMARY 
 
Prenatal diagnosis of coarctation of the aorta and its postnatal surgical 
approach. Predictive performance of global multiparametric and gestational 
age-specific scoring systems. 
Introduction 
Coarctation of the aorta (CoAo) is one of the most common congenital heart 
defects (CHD), accounting for approximately 5-10% of all live births with CHD. 
Despite advances in fetal echocardiography and description of antenatal findings 
associated with CoAo, this defect remains as the most challenging cardiac diagnosis 
in fetal and early neonatal life. The prenatal detection rate of this condition in the 
obstetric population in general is disappointingly low with several papers reporting 
successful detection below 40%. Moreover, CoAo is also the most common life-
threatening cardiovascular condition overlooked in the early neonatal period with 
these neonates often leaving the hospital undiagnosed only to return in a critical 
situation. This is particularly true in isolated CoAo, where 60% of the cases are 
diagnosed after discharge. There is now evidence to suggest that prenatal diagnosis 
of this condition improves survival and reduces morbidity by allowing planned 
delivery in an appropriate center and early prevention of ductal constriction. On the 
other hand, detecting CoAo in fetal screening programs is associated with a high 
number of false positive diagnoses since it relies in indirect, non-specific signs, 
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especially cardiac asymmetry with right dominance, whose positive predictive value 
ranges between 60-86% in the second trimester and 10-41% in the third trimester, 
because this asymmetry may also be seen in normal fetuses in late pregnancy. 
Consequently, when CoAo is suspected prenatally, parents are usually counseled to 
deliver in a tertiary center but in many cases (60-80%) postnatal echocardiography 
rules out CoAo. Therefore, differentiation of fetuses which are most likely to have 
CoAo from those in which such condition is highly unlikely becomes clinically 
relevant. Previous papers addressing this issue have reported that some direct 
cardiac morphologic and hemodynamical parameters may be useful to better predict 
the outcome for these babies. However, some of these parameters are difficult to 
assess and they have been associated with fetuses in which CoAo was postnatally 
confirmed, but do not allow the stratification of the risk of CoAo in fetuses with 
cardiac asymmetry with right dominance.  
Moreover, CoAo represents a spectrum of aortic narrowing from a slight 
constriction of the distal end of the aortic arch, usually at the point of the insertion of 
the ductus arteriosus, to severe tubular hypoplasia of the entire arch. The surgical 
goal in CoAo is to perform anatomic repair which completely relieves any obstruction 
of the aortic arch. Two surgical approaches are usually used, median sternotomy and 
left thoracotomy, and their choice is usually based both on the location, extension 
and severity of aortic arch hypoplasia, and the presence of any associated 
intracardiac defect. In extensive narrowing affecting the proximal aortic arch and/or 
with associated intracardiac defects midline sternotomy is the best choice. However, 
this approach exposes the patient to the risks of cardiopulmonary by-pass (CPB) and 
deep hypothermic circulatory arrest. Left thoracotomy avoids CPB but implies poor 
TESIS DOCTORAL                 ENERY GÓMEZ MONTES 
PREDICCIÓN PRENATAL DE LA COARTACIÓN DE AORTA RESUMEN 
 
 
 33 
exposure of the proximal aortic arch and very limited access to the heart, and 
therefore this approach is usually preferred when the hypoplastic segment is located 
after the origin of the left common carotid artery and is an isolated defect (simple 
CoAo). The complexity of cardiovascular defect and surgical technique explain that 
patients requiring median sternotomy have higher early postoperative morbidity, 
higher rate of recurrent laryngeal nerve lesion, worse neurodevelopmental outcome, 
and higher mortality (hazard ratio: 11.6, 95%CI, 2.3-57.9) when compared with those 
who are repaired through a left thoracotomy. Therefore, prenatal prediction the more 
likely surgical approach in newborns with CoAo would allow providing to the parents 
more accurate information regarding to the prognosis of their baby. 
Objectives 
The aims of the three publications which compose this Doctoral Thesis were: 
First publication (A1): To determine which combination of cardiac parameters 
provide the best prediction of postnatal coarctation of aorta (CoAo) in fetuses with 
simple and isolated cardiac asymmetry, performing a global multiparametric scoring 
system that allows risk stratification of CoA in these fetuses. 
Second publication (A2): To determine which combination of cardiac parameters 
provides the best prediction CoAo in fetuses with early (≤ 28 weeks) and late (> 28 
weeks) onset simple and isolated cardiac asymmetry and to analyze its predictive 
capability compared to our previously reported four-parameter global score. 
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Third publication (A3): To evaluate the capacity of fetal echocardiography for 
predicting the more likely surgical approach in newborns with CoAo (left thoracotomy 
vs. median sternotomy). 
Material y methods 
First publication (A1): We selected all cases of cardiac asymmetry with right 
dominance prenatally diagnosed in 2003-2011. Only chromosomally normal fetuses 
with simple and isolated cardiac asymmetry were included. Logistic regression was 
used to select the best predictors of CoAo. 
Second publication (A2): We selected all cases of simple and isolated cardiac 
asymmetry prenatally diagnosed ≤ 28 weeks y > 28 weeks in 2003-2013. Logistic 
regression analysis was performed to select the best predictors of CoAo. In order to 
build a simple and accurate model, we limited to two the maximum number of 
parameters to be included, and we selected the pairwise combination showing the 
best diagnostic performance. The results of the new specific scoring system were 
compared to those provided by our global score. 
Third publication (A3): We selected all cases of suspected CoAo prenatally 
diagnosed in 2003-2012 (n=95). Applying our previously reported multiparametric 
score, we classified these cases according to the probability that CoAo is postnatally 
confirmed (high vs. low-risk), taking a cut-off of ≥ 50% for considering high-risk. 49/95 
were considered at high-risk and 46/95 at low-risk of CoAo, and 38/49 and 7/46 were 
postnatally confirmed, respectively. We firstly evaluated in 40 cases of CoAo 
surgically repaired (24 thoracotomy, 16 sternotomy) whether there were differences 
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in fetal echocardiographic parameters between both groups. Secondly, we assessed 
the performance of these parameters for predicting the surgical approach in fetuses 
at high risk of CoAo. 
Results 
First publication (A1): CoAo was confirmed in 41/85 neonates (48%). The 
parameters selected by logistic regression and their cut-off values were: gestational 
age at diagnosis ≤28 weeks, z-score of the ascending aorta -1.5, pulmonary 
valve/aortic valve ratio 1.6, and z-score of the aortic isthmus in the 3 vessels-
trachea view -2. Taking into account the pre-test odds for CoAo (41/44, 0.93), we 
estimated the post-test probability of CoAo by applying the LR of these parameters. 
We divided the study group in two subgroups [early diagnosis group, diagnosis ≤28 
weeks (80% CoAo (32/40)) and late diagnosis group, >28 weeks (20% CoAo (9/45)]. 
The post-test probabilities of CoAo were higher in fetuses with CoAo than in normal 
fetuses in both groups (early diagnosis group: 81.9% vs. 54.7%, p=0.002 and late 
diagnosis group: 50.9% vs. 19.8%, p<0.001). In addition, a rate of growth of the 
aortic valve 0.24 mm/week provides 100% specificity for predicting CoAo in early 
diagnosis group. 
Second publication (A2): The study population included 115 fetuses. CoAo was 
confirmed in 52 neonates (45%). The sample was divided in two groups according to 
the gestational age at diagnosis: early diagnosis group (≤28 weeks, n=57), and late 
diagnosis group (>28 weeks, n=58). CoAo was confirmed in 43/57 neonates (75%) 
and 9/58 neonates (16%), respectively. Gestational age-specific scoring systems 
were made as explained in the methods section. In early diagnosis group the z-score 
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of ascending aorta and aortic isthmus (3 vessels-trachea view) showed the best 
diagnostic accuracy (AUC 0.98, 95%CI 0.94-1.00). In the late diagnosis group the 
best results were provided by the tricuspid valve/mitral valve ratio with the main 
pulmonary artery/ascending aorta ratio (AUC 0.84, 95%CI 0.67-1.00). The post-test 
probabilities of CoAo were higher in fetuses with CoAo than in normal fetuses in both 
groups (early diagnosis group: 93% vs. 24%, p<0.001, and late diagnosis group: 46% 
vs. 12%, p=0.001, respectively). Applying our previous global score in the early and 
late diagnosis group, we obtained an AUC of 0.85 (95%CI 0.73-0.98) and of 0.90 
(95% CI 0.83-0.98), respectively. 
Third publication (A3): Sternotomy approach was associated with higher rate of 
postoperative complications and longer hospital stay compared with thoracotomy 
(81.3% vs. 41.7%, p=0.014; 30.5 days vs. 15.4 days, p=0.0004, respectively). The z-
score of the aortic isthmus, measured in the sagittal plane, was significantly smaller 
in the sternotomy group. In fetuses at high-risk of having CoAo a cut-off value of the 
isthmus z-score ≤ -2.5 had sensitivity of 78% and specificity of 82% for predicting 
sternotomy approach, with 9% false positive cases in which CoAo was not confirmed. 
Conclusions 
First publication (A1): This global multiparametric scoring system, combining size-
based cardiac parameters (z-score of the ascending aorta -1.5, pulmonary 
valve/aortic valve ratio 1.6, and z-score of the aortic isthmus in the 3 vessels-
trachea view -2) together with the gestational age at diagnosis, may improve the 
accuracy of fetal echocardiography for the stratification of the risk of CoAo.  
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Second publication (A2): Gestational age-specific scoring systems according to the 
moment of the CoAo suspicion (early onset cardiac asymmetry, ≤ 28 weeks, or late 
onset cardiac asymmetry, > 28 weeks) combining size-based cardiac parameters 
may improve the accuracy of fetal echocardiography to stratify the risk of CoAo. In 
early diagnosis group the z-score of ascending aorta and aortic isthmus (3 vessels-
trachea view) showed the best diagnostic accuracy. In the late diagnosis group the 
best results were provided by the tricuspid valve/mitral valve ratio with the main 
pulmonary artery/ascending aorta ratio. The predictive performance of the gestational 
age-specific score is better than the global score in the early diagnosis group, 
whereas in the late group the results of both scores are similar, taking advantage of 
the simplicity of the gestational age-specific score. The objectivity and simplicity of its 
components may allow its implementation in fetal cardiology units. 
Third publication (A3): The surgical approach for CoAo repair may be prenatally 
predicted in fetuses at high risk for CoAo by means of the z-score of aortic isthmus, 
measured in the sagittal plane. This would allow providing to the parents more 
accurate and individualized information regarding to the prognosis of their baby. 
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2. REVISIÓN BIBLIOGRÁFICA 
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2.1. ASPECTOS GENERALES 
2.1.1. DEFINICIÓN  
La CoAo consiste en la existencia de un estrechamiento de la luz aórtica a lo 
largo del arco aórtico que ocasiona una obstrucción al flujo sanguíneo. El arco 
aórtico está formado por el arco transverso y el istmo. El arco transverso es la 
porción del arco comprendida entre el tronco braquiocefálico derecho (TBD) y la 
arteria subclavia izquierda (ASI), y se divide a su vez en un segmento proximal, el 
comprendido entre el TBD y la ACCI, y otro distal, entre la ACCI y la ASI. El istmo es 
la porción del arco aórtico comprendida entre la ASI y el ductus arterioso (Figura 1)1. 
 
Figura 1. Gráfico que muestra el arco aórtico y sus distintas porciones. AA: 
aorta ascendente, ACI: arteria carótida izquierda, AD: aorta descendente, APD: 
arteria pulmonar derecha, API: arteria pulmonar izquierda, ASI: arteria subclavia 
izquierda, AT: arco transverso (ATP: arco transverso proximal, ATD: arco 
transverso distal), DA: ductus arterioso, TBD: tronco braquiocefálico derecho, TP: 
tronco pulmonar.  
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La CoAo es una entidad heterogénea tanto en su localización como en el 
grado de severidad, comportando con ello un amplio espectro anatómico que va 
desde una leve constricción puntual hasta una hipoplasia tubular severa de todo el 
arco aórtico2.  
2.1.2. EPIDEMIOLOGÍA 
Representa el 5-10% de las CC, con una prevalencia al nacimiento de 1/1.600 
neonatos3,4. La CoAo es la quinta CC entre los neonatos3 y supone un 5-8% de las 
CC críticas5. Como lesión cardíaca primaria tiene una incidencia prenatal del 6% y 
entre nacidos muertos con CC es del 9%. La incidencia en varones es 2-3 veces 
superior1. 
Aunque la mayoría de los casos son esporádicos, existe un claro componente 
genético, de manera que las mujeres con CoAo tienen una probabilidad de tener un 
hijo afecto del 4%, mientras que si es el padre el afectado la recurrencia es del 2%1. 
Además, se ha comprobado la existencia de una causa genética común en las 
lesiones obstructivas del corazón izquierdo6. Los hermanos de un niño afecto tienen 
un riesgo estimado de CoAo del 2%, aumentando este riesgo al 6% cuando son dos 
los hermanos afectos. Por otro lado, un 3-5% de hijos de madres diabéticas tienen 
CoAo1. 
2.1.3. CLASIFICACIÓN 
La heterogeneidad antes aludida de la CoAo ha dado pie a la aparición de 
diferentes clasificaciones basadas en la localización, en la extensión, en el tipo de 
reparación quirúrgica o en la edad en la que aparecen los síntomas. Según el primer 
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criterio y fundamentalmente respecto a su relación con el ductus arterioso, se 
definen tres tipos de coartación1 (Figura 2): 
A. Preductal: el estrechamiento se localiza antes de la conexión del ductus 
arterioso con la aorta. 
B. Yuxtaductal: el estrechamiento se localiza justo en el lugar donde el 
ductus arterioso conecta con la aorta. 
C. Posductal: el estrechamiento se localiza distal a la entrada del ductus 
arterioso. 
 
 
Figura 2. Gráfico que muestra los distintos tipos de coartación de aorta. A: 
preductal, B: yuxtaductal, C: posductal. AA: aorta ascendente, ACI: arteria carótida 
izquierda, AD: aorta descendente, APD: arteria pulmonar derecha, API: arteria 
pulmonar izquierda, ASI: arteria subclavia izquierda, DA: ductus arterioso, TBD: 
tronco braquiocefálico derecho, TP: tronco pulmonar. 
 
Las coartaciones preductales suponen el 2% de todas las coartaciones, son 
más comunes en niños pequeños y con frecuencia se asocian a otras anomalías 
cardíacas. En este tipo de CoAo suele haber un grado variable de estrechamiento 
difuso que afecta a todo el arco. Es decir, son casos en los que existe una hipoplasia 
más o menos extensa de todo el arco aórtico y una constricción más localizada en la 
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zona preductal, manteniendo el ductus un calibre similar al de la aorta descendente3.  
Las coartaciones ductales y posductales suponen el 98% restante de las 
coartaciones. Normalmente son hallazgos aislados, aunque se han descrito 
asociados a valvulopatías1. Son las formas más frecuentes en niños mayores y 
adultos, pero también pueden tener manifestaciones clínicas en el período neonatal. 
En este tipo de CoAo existe un estrechamiento aórtico localizado en la zona en la 
que desemboca el ductus o distal al mismo y que suele hacerse más evidente con el 
cierre del mismo3,7 (Figura 3). Sin embargo, según Van Praagh, la zona de la 
coartación casi siempre es yuxtaductal, por lo que la separación de pre y posductal 
sería inexacta8. 
Figura 3. Esquema que muestra las diferencias entre la coartación ductal/posductal (A) y la 
preductal (B). AA: aorta ascendente, ACI: arteria carótida izquierda, ASI: arteria subclavia 
izquierda, DA: ductus arterioso, TBD: tronco braquiocefálico derecho, TP: tronco pulmonar. 
 
Menos frecuentemente, la CoAo se localiza en otras zonas como la AoAs o la 
aorta abdominal. La CoAo abdominal es una lesión compleja que suele estar 
asociada a estenosis de las arterias renales2.   
Si tenemos en cuenta el momento en que se manifiesta clínicamente la CoAo, 
(A) (B) 
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la clasificaremos en una forma precoz o infantil y otra tardía, incluso de debut en 
edad adulta, existiendo diferencias fisiopatológicas entre ambas. En la primera, la 
obstrucción al flujo sanguíneo suele ser más severa e incluso en algunos neonatos 
la circulación sistémica es ductus-dependiente, con un deterioro clínico muy severo, 
incluso en forma de fallo cardíaco, tras el cierre del ductus arterioso. En las formas 
tardías las manifestaciones clínicas son generalmente más leves y se caracterizan 
por la aparición de hipertensión en miembros inferiores y debilidad o ausencia de 
pulso femoral, aunque pueden existir manifestaciones más severas tales como la 
cardiopatía isquémica secundaria a hipertrofia ventricular izquierda y arritmias, 
hemorragia cerebral o rotura/disección de aorta8,9. 
Por último, existe una clasificación quirúrgica, empleada con frecuencia, que 
divide las CoAo en tres categorías en función de la existencia o no de otros defectos 
cardíacos asociados8: 
1. Aislada o simple:50-55% 
2. Asociada a defectos del tabique interventricular: 20-35% 
3. Asociada a anomalías intracardíacas complejas: 12-30% 
   
  Además de defectos del septo interventricular, existe una gran variedad de 
posibles defectos cardíacos asociados a la CoAo, destacando la estenosis valvular 
aórtica, con frecuencia en el contexto de una válvula aórtica bicúspide, la estenosis 
subaórtica, canal aurículo-ventricular completo, transposición de grandes arterias y 
doble salida del ventrículo derecho2,10.  
Finalmente, Amato11 propone una clasificación quirúrgica algo diferente a la 
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previa (Tabla 1). 
      Tabla 1. Clasificación quirúrgica propuesta por Amato
11
. 
Clasificación quirúrgica (Amato et al.
11
) 
Tipo I Coartación primaria 
IA con defectos en el septo interventricular 
IB con otras anomalías cardíacas mayores 
Tipo II Coartación con hipoplasia ístmica 
IIA con defectos en el septo interventricular 
IIB con otras anomalías cardíacas mayores 
Tipo III Coartación con hipoplasia tubular afectando al istmo y al segmento 
comprendido entre las arterias carótida izquierda y subclavia izquierda. 
IIIA con defectos en el septo interventricular 
IIIB con otras anomalías cardíacas mayores 
 
2.1.4. EMBRIOPATOLOGÍA 
La CoAo se debe a una alteración en el desarrollo embriológico del 4º y 6º 
arcos aórticos izquierdos1,4. Se han propuesto dos teorías para explicar los 
diferentes tipos de coartación1,2,4,12-14. 
 Teoría del tejido ductal ectópico15,16: la CoAo se produciría como resultado de 
una migración de células musculares lisas ductales hacia la aorta periductal, 
que producirían una constricción y estrechamiento de la luz aórtica en esa 
zona en el momento del cierre del ductus4. Esta teoría permitiría explicar las 
coartaciones ductales o posductales1. 
 Teoría hemodinámica: la CoAo sería el resultado de una disminución del flujo 
sanguíneo a través del arco aórtico e istmo5,7,17-19. Ya en condiciones 
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normales el istmo ocupa un lugar "crítico" en lo que a la distribución del gasto 
cardíaco se refiere dado que la mayor parte (75%) del gasto del ventrículo 
izquierdo se dirige por los troncos supraaórticos a la cabeza y los brazos y 
sólo el 25% circula por el istmo. Por su parte, el ventrículo derecho, del que 
depende el 55% del gasto cardíaco, envía la mayor parte de su volumen por 
el ductus arterioso hacia la aorta descendente y dependiendo de la EG sólo 
entre un 16% y un 25% de su gasto alcanza los pulmones7. Sólo el 10% del 
gasto cardíaco combinado atraviesa el istmo. Por ello, en el feto y recién 
nacido el arco aórtico se va estrechando gradualmente alcanzando su menor 
diámetro a nivel del istmo, que es aproximadamente un 20-30% más pequeño 
que la AoAs y descendente2,7,17,19. Por lo tanto, cualquier causa que produzca 
una disminución del flujo aórtico con respecto al pulmonar y al del ductus 
arterioso, ocasionará una mayor reducción del flujo a nivel del istmo 
acentuando el estrechamiento del arco. Esta teoría explicaría las coartaciones 
preductales y también ayuda a explicar la asociación de la CoAo con otras 
anomalías cardíacas que reducen el flujo en el arco aórtico como sucede en 
los defectos del septo interventricular con mala alineación del tabique, en la 
válvula aórtica bicúspide o en la obstrucción del tracto de salida del ventrículo 
izquierdo1. 
En la CoAo, independientemente de su etiopatogenia, existe una alteración 
intrínseca de la pared aórtica, caracterizada histológicamente por un engrosamiento 
de la íntima y de la capa media que crean una protrusión habitualmente 
posterolateral, pero que puede afectar al conjunto de la circunferencia de la luz 
aórtica. Además, existen fenómenos de fragmentación de la elastina, aumento de la 
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matriz extracelular y reducción de las células musculares lisas, que predisponen a la 
formación de aneurismas, disecciones o roturas aórticas, complicaciones todas ellas 
de debut tardío, en etapa adulta2,14,20.  
 
2.2. ESTUDIO PRENATAL DE LA COARTACIÓN DE AORTA 
2.2.1. IMPORTANCIA  
 El estudio prenatal de la CoAo resulta clínicamente muy relevante dada la 
gran repercusión que la falta de diagnóstico prenatal puede tener sobre el recién 
nacido, y por sus aspectos epidemiológicos y las lesiones asociadas a ella. En 
efecto, la CoAo es la patología cardiovascular crítica más frecuentemente no 
diagnosticada en el periodo neonatal precoz, representando el 52-57% de todos los 
diagnósticos de cardiopatía realizados tras el alta del recién nacido21,22. Esta 
situación de diagnóstico tardío de la CoAo puede acompañarse de un deterioro 
crítico del recién nacido, al producirse un fallo cardíaco muy grave y acidosis tras el 
cierre del ductus, lo cual permite enfatizar la importancia que tiene su diagnóstico 
prenatal1,23. La importancia de su diagnóstico precoz se ha puesto de relieve al 
comprobarse que el diagnóstico prenatal de la CoAo parece mejorar el pronóstico de 
estos niños, aumentando su supervivencia y reduciendo su morbilidad, al permitir 
una planificación adecuada del parto en un centro terciario y una prevención precoz 
del cierre ductal24. 
En relación con las anomalías asociadas y desde la perspectiva prenatal, la 
CoAo sólo se presenta de forma aislada en el 32% de los casos. Por tanto, en la 
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mayoría de los casos existen anomalías asociadas1 (Tabla 2). Estas anomalías 
pueden afectar a cualquier órgano o sistema aunque las más comunes son las del 
sistema cardiovascular (24%), genitourinario (20%), sistema nervioso central (12%) y 
las del sistema esquelético (6%)1. Entre las primeras destaca la estenosis aórtica, 
muchas veces en el contexto de una válvula aórtica bicúspide, anomalía anatómica 
que en un 70-80% de los casos acompaña a la CoAo. Los defectos del septo 
interventricular se asocian más comúnmente a las coartaciones preductales e 
interrupciones del arco aórtico1.  
La persistencia de la vena cava superior izquierda (PVCSI) se ha asociado a 
la presencia de CC y, exceptuando los síndromes de heterotaxia, las más 
frecuentemente asociadas son las cardiopatías obstructivas del corazón izquierdo, 
principalmente la CoAo. De hecho, se ha observado que la odds ratio de que un feto 
con PVCSI tenga una CC varía, según diferentes estudios, entre 8.4 y 49.9 y de que, 
en concreto, se trate de una patología obstructiva del corazón izquierdo es de 10 (IC 
95%, 4.9-20.4)25-28. Sin embargo, ante un feto con asimetría de cavidades, la 
existencia de PVCSI no parece ayudar a distinguir entre los casos verdaderamente 
coartados y los falsos positivos. Esto se debe a que la PVCSI ocasiona una 
disminución del flujo de entrada en el ventrículo izquierdo por la dilatación del seno 
coronario, lo que podría dar lugar a una asimetría de cavidades cardíacas con 
dominancia de estructuras derechas, forma en la que también se manifiesta la 
verdadera CoAo, pero sin que exista esta patología. De hecho, la presencia de una 
PVCSI puede aumentar la tasa de diagnósticos falsos positivos para esta 
cardiopatía29-31.  
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Asimismo, la CoAo se ha descrito asociada a gran variedad de síndromes y 
cromosomopatías (Tabla 2). Estas últimas están presentes en aproximadamente el 
30% de los casos, de las cuales la más frecuente es el síndrome de Turner (45,X0), 
que representa la mitad de las alteraciones cromosómicas1,3,32. 
Tabla 2. Lesiones y patologías feto-maternas asociadas a coartación de aorta
1
. 
Maternos Fetales 
Patología Fármacos 
Anomalías cardíacas 
asociadas 
Cromosomopatías Síndromes 
Diabetes 
Fenilcetonuria 
Rubeola 
Alcohol 
Barbitúricos 
Fenitoína 
Primidona 
Ácido valproico 
Origen anómalo de la arteria 
subclavia 
Insuficiencia aórtica 
Estenosis aórtica 
Defectos del tabique 
interatrial 
Defectos del tabique 
aurículo-ventricular 
Válvula aórtica bicúspide 
Doble salida del ventrículo 
derecho 
Síndrome del corazón 
izquierdo hipoplásico  
Insuficiencia mitral 
Transposición de grandes 
arterias 
Síndrome de Wolf-Parkinson-
White 
Monosomía 2Q 
Monosomía 5Q 
Monosomía 9 
(mosaicismo) 
Trisomía 13 
(síndrome de Patau) 
Trisomía 18 
(Síndrome de 
Edward) 
Trisomía 18P 
Trisomía 21 
Síndrome de 
Turner (45 X0) 
Acondroplasia 
Acrocefalosindactilia tipo I 
Anencefalia 
Artrocalasia múltiple congénita 
Síndrome de Bernheim 
Síndrome de Bourneville-Pringle 
Síndrome cardiofacial/Síndrome 
de Cayler 
Condrodisplasia punctata 
Síndrome de Crouzon 
Síndrome de Lange 
Hernia diafragmática 
Síndrome de DiGeorge 
Síndrome de Ehlers-Danlos 
Síndrome de “cara de duende” 
Síndrome de Goldenhar 
Síndrome de Halarz 
Enfermedad de Hirschsprung 
Estenosis aórtica supravalvular-
hipercalcemia idiopática 
Neurofibromatosis 
Síndrome de Noonan 
Anomalía óculoauriculovertebral 
Síndrome orofacial-digital 
Síndrome de Pena-Shokeir 
Síndrome de Poland 
Poliquistosis renal 
Síndrome venolobar pulmonar 
Agenesia renal 
Síndrome de cimitarra 
Síndrome de Shone 
Cordón umbilical corto 
Displasia tanatofórica 
Esclerosis tuberosa 
Síndrome de Varadi 
Síndrome venolobar 
Síndrome de Williams 
Síndrome de Williams-Beuren 
Fístula tráqueoesofagica 
Riñón en herradura 
Aneurismas en polígono de Willis 
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2.2.2. SITUACIÓN ACTUAL DEL DIAGNÓSTICO PRENATAL DE LA 
COARTACIÓN DE AORTA 
 Pese a los avances en la ecocardiografía fetal y la descripción de hallazgos 
prenatales asociados a la CoAo33, esta sigue siendo una CC infradiagnosticada en 
vida fetal, situándose su tasa de detección en la mayoría de las series por debajo del 
40% y no habiéndose mejorado estas cifras en los últimos años34-39. Por tanto, el 
diagnóstico prenatal de la CoAo tiene aún un elevado número de falsos negativos lo 
cual pone de manifiesto las dificultades para su identificación. Esto es especialmente 
cierto en la forma más común de la CoAo en la cual el estrechamiento aórtico se 
concentra en la región yuxtaductal. Ya hemos comentado previamente que la 
severidad de dicho estrechamiento es menor prenatalmente y mayor tras el 
nacimiento al cerrarse el ductus arterioso. Por tanto, en estos casos es muy difícil 
apreciar signos ecográficos directos de la CoAo.  
Además, las propias características de la circulación fetal entre las que 
destacan la permeabilidad del ductus arterioso y la circulación en paralelo aún 
amortiguan más la expresividad del estrechamiento aórtico1,5,29,33. La existencia de 
los cortocircuitos en la circulación cardíaca fetal (foramen oval y ductus arterioso) 
permite que ante la existencia de una CoAo la mayor presión existente a nivel del 
corazón izquierdo fetal suponga la derivación de sangre hacia el corazón derecho, 
teniendo como consecuencia por un lado, la dilatación de las estructuras cardíacas 
derechas, debido a la sobrecarga de volumen que asumen y, por otro, el menor 
desarrollo de las izquierdas, dando lugar a la aparición del signo “guía” indirecto más 
importante para el diagnóstico prenatal de la CoAo que es la asimetría cardíaca con 
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dominancia derecha. Por tanto, estos cortocircuitos prenatales son los responsables, 
por un lado de la aparición de los signos indirectos que son la base del diagnóstico 
prenatal de la CoAo, y, por otro, de la menor expresión de los signos directos. 
El diagnóstico prenatal de la CoAo está asociado también a una alta tasa de 
falsos positivos. Esto es producto de que su reconocimiento prenatal se basa en 
signos ecográficos indirectos que no son específicos de esta patología5,33,40-44, y 
principalmente en la existencia de una asimetría cardíaca con dominancia de 
estructuras cardíacas derechas5,19,33,40-43. Este marcador no es exclusivo de la CoAo 
y también puede apreciarse en todas aquellas CC que produzcan una sobrecarga de 
volumen en el lado derecho (interrupción del arco aórtico, complejo de cavidades 
izquierdas hipoplásicas, drenaje venoso pulmonar anómalo, persistencia completa 
de la vena umbilical en su forma extrahepática, cierre precoz del ductus arterioso) y 
también en entidades como la hernia diafragmática izquierda o la restricción severa 
del crecimiento fetal, situación en la que la elevación de las resistencias periféricas 
fetales y placentarias conduce también a una dilatación de las cavidades 
derechas33,41. Además, el valor predictivo positivo (VPP) de la asimetría de 
cavidades es EG-dependiente, de manera que es tanto mayor cuanto más 
precozmente aparece. Esta baja capacidad predictiva en el tercer trimestre de la 
gestación se debe a que en fetos normales puede también existir de manera 
fisiológica cierto grado de asimetría cardíaca con dominancia derecha y que puede 
ser fuente de falsos positivos en estas etapas tardías de la gestación45.  
Esta combinación de elevadas tasas tanto de falsos negativos como de falsos 
positivos junto al hecho de que la mayoría de las veces haya que esperar al 
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nacimiento del feto para confirmar o excluir esta patología hacen que la CoAo sea 
una CC peculiar y que suponga un verdadero reto en medicina fetal31,41.  
A lo largo de los últimos 25 años se han descrito los siguientes signos 
ecográficos indirectos y directos para el diagnóstico prenatal de la CoAo: 
A) SIGNOS INDIRECTOS: ASIMETRÍA CARDIO-VASCULAR  
En condiciones normales en el feto las estructuras cardíacas derechas e 
izquierdas tienen un tamaño similar, pero a medida que avanza la gestación, las 
derechas se hacen ligeramente mayores de manera fisiológica respecto a las 
izquierdas42,45. Sin embargo, cuando estas diferencias se acentúan pueden ser 
indicativas de la existencia de una CoAo (Figuras 4 y 5)5,19,33,40-44, siendo esta 
asimetría entre las cavidades derechas e izquierdas el primer marcador en haber 
sido descrito asociado a esta entidad13. Y de hecho esta asimetría valorada 
únicamente desde el punto de vista subjetivo sigue siendo a día de hoy el motivo de 
referencia más común de estos pacientes a las Unidades de Cardiología Fetal.  
Más que la valoración aislada del tamaño de las cavidades ventriculares, de 
las válvulas aurículo-ventriculares o sigmoideas, o de las grandes arterias con 
respecto a la normalidad, parece ser de mayor utilidad el cálculo de los cocientes 
entre una determinada estructura y la contralateral40.  
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Figura 4. Asimetría de cavidades 
ventriculares con dominancia de cavidades 
derechas en un feto con coartación de aorta. 
AD: aurícula derecha, AI: aurícula izquierda, VD: 
ventrículo derecho, VI: ventrículo izquierdo. 
 
Figura 5. Asimetría de grandes vasos con 
dominancia derecha (arteria pulmonar 
mayor que aorta) en un feto con coartación 
de aorta. AP: arteria pulmonar, VCS: vena 
cava superior.   
 
A.1) ASIMETRÍA DE CAVIDADES CARDÍACAS 
Hay pocos estudios que describan rangos de normalidad para los cocientes 
entre ventrículo derecho (VD) e izquierdo (VI) o entre arteria pulmonar y aorta, 
aunque en el primer caso suele oscilar entre 1.2-1.35,41,42,45 y en el segundo entre 
1.2-1.45,42,45. Con respecto al punto de corte de estos cocientes a partir del cual se 
debe considerar la existencia de una patología obstructiva del arco aórtico, en 
general se emplea para ambos cocientes un punto de corte por encima de 1.3-
1.43,41,44. 
Para cuantificar las dimensiones de ambos ventrículos habitualmente se 
recurre a la medición de ambos en un plano de 4 cámaras apical o lateral en diástole 
inmediatamente por debajo de los anillos valvulares aurículo-ventriculares (Figura 
6). La sensibilidad de la asimetría ventricular para el diagnóstico de la CoAo es baja 
TESIS DOCTORAL                 ENERY GÓMEZ MONTES 
PREDICCIÓN PRENATAL DE LA COARTACIÓN DE AORTA REVISIÓN BIBLIOGRÁFICA 
 
 
 55 
(62%) con un VPP próximo al 33%33. Hornberger et al., revisaron los estudios 
ecocardiográficos prenatales de 20 fetos en los que se confirmó posnatalmente la 
existencia de una CoAo y encontraron que en los fetos afectos el cociente VD/VI 
medio era de 1.690.16, mayor que en los fetos sanos en los que este cociente fue 
de 1.190.08 (p=0.02)5. Puesto que a medida que avanza la gestación se produce 
fisiológicamente una dominancia de estructuras cardíacas derechas, la capacidad 
predictiva de la asimetría ventricular varía en función de la EG, de modo que cuanto 
más precoz sea este hallazgo, mayor capacidad diagnóstica y menor tasa de falsos 
positivos tendrá y, por tanto, más probable será el diagnóstico  de la CoAo:  mientras 
que el VPP de la asimetría ventricular antes de la semana 24 y 34 es del 86% y 62% 
respectivamente, después de estas semanas desciende a un 21% y 41%, 
respectivamente33,40,41.  
 
 
 
 
 
Figura 6. Gráfico a la izquierda e imagen ecográfica a la derecha de un corte de 4 
cámaras en un feto sano mostrándose la manera de medir las dimensiones 
ventriculares y las válvulas aurículo-ventriculares. 1: válvula tricúspide, 2: dimensión 
telediastólica del ventrículo derecho, 3: longitud del ventrículo derecho, 4: válvula mitral, 5: 
dimensión telediastólica del ventrículo izquierdo, 6: longitud del ventrículo izquierdo.
46,47 
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A.2) ASIMETRÍA DE GRANDES VASOS  
 En el mismo estudio de Hornberger et al., se observó que en los fetos afectos 
de CoAo el cociente TP/AoAs medio es mayor que en los fetos sanos (1.610.35 vs. 
1.180.06, respectivamente, p=0.001)5. Esto es algo observado también en estudios 
posteriores en los que se ha encontrado este cociente también significativamente 
mayor en fetos coartados que en fetos sanos (2.03±0.48 vs. 1.35±0.14, p=0.0002)44. 
La capacidad diagnóstica de este hallazgo, disminuye del mismo modo con la EG, 
aumentando los falsos positivos a partir del tercer trimestre40,41. En ocasiones la 
desproporción ventricular es muy sutil, y sólo es evidente la desproporción entre los 
grandes vasos, de modo que este parámetro tiene una mayor sensibilidad que la 
asimetría ventricular y permite disminuir los falsos negativos. Es útil también para 
distinguir los verdaderos de los falsos positivos30,40,44,48,49. No obstante, el empleo 
combinado de ambos cocientes (ventricular y de grandes vasos) tienen mejor 
capacidad diagnóstica que el empleo de cada uno por separado42. La medición de 
ambos vasos se realiza por separado y siempre en sístole: tanto el AAo como la 
AoAs se miden habitualmente en el plano de 5 cámaras, y el AP y el TP 
habitualmente en el eje largo del ventrículo derecho (Figura 7 y 8).  
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Figura 7. Gráfico a la izquierda e imagen ecográfica a la derecha de un corte de 5 
cámaras en un feto sano mostrándose la manera de medir el anillo aórtico (1) y la 
aorta ascendente (2). AI: aurícula izquierda, VI: ventrículo izquierdo.
46,47
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 8. Gráfico a la izquierda e imagen ecográfica a la derecha del tracto de salida 
del ventrículo derecho en un feto sano mostrándose el modo de medición del anillo 
pulmonar (1), el tronco pulmonar (2) y las arterias pulmonares izquierda (3) y derecha 
(4). Ao: aorta, RPD: rama pulmonar derecha, RPI: rama pulmonar izquierda, TP: tronco 
pulmonar.
46,47
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No obstante, hay proyecciones alternativas como el plano de eje corto (Figura 
9), el plano de eje largo (Figura 10) o el corte 3VT (Figura 11) que también pueden 
resultar muy informativas para la comparación entre la arteria pulmonar y la aorta.  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 9. Esquema a la izquierda e imagen ecográfica a la derecha que muestra un 
plano de un eje corto cardíaco en un feto sano en el que se observa  la aorta (Ao)  en 
el centro, rodeada por la aurícula derecha (AD), ventrículo derecho (VD) y el tronco 
pulmonar (TP). AI: aurícula izquierda, AP: anillo pulmonar, DA: ductus arterioso, VT: válvula 
tricúspide. 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 10.  Gráfico a la izquierda e imagen ecográfica a la derecha que muestra un 
corte sagital del arco aórtico en un feto sano visualizándose los tres troncos 
supraaórticos: tronco braquiocefálico derecho o arteria innominada (TBD), arteria 
carótida izquierda (ACI) y arteria subclavia izquierda (ASI). AI: aurícula izquierda, AoAs: 
aorta ascendente, AoD: aorta descendente, RPD: rama pulmonar 
derecha.
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Figura 11. Esquema a la izquierda e imagen ecográfica a la derecha de un corte de 3 
vasos-tráquea en un feto sano. Ao: aorta, DA: ductus arterioso, TP: tronco pulmonar, VCS: 
vena cava superior. 
 
 
Cada uno de estos planos permitirá valorar aspectos indirectos que pueden 
ser útiles para el diagnóstico prenatal de la CoAo. Así, el eje corto permite valorar las 
características del AAo, y por tanto, la posible existencia de una válvula aórtica 
bicúspide, que puede asociarse con la CoAo1. La imagen sagital del arco aórtico, 
corte empleado fundamentalmente para la valoración de signos directos de la CoAo 
como veremos más adelante, permite, además de la comparación entre los grandes 
vasos alternando este plano con el del eje corto, evaluar la integridad del arco 
aórtico y una identificación más precisa de cada una de sus porciones49,50. Y, 
finalmente, el corte 3VT nos permite la visualización de ambos arcos (ductal y 
aórtico) al mismo tiempo, facilitando su comparación30,40,44,48. La utilidad de este 
último corte para el diagnóstico prenatal de la CoAo ha sido evaluada en varios 
trabajos45,46,51. Todos ellos han mostrado su utilidad puesto que permite poner de 
manifiesto la asimetría entre la arteria pulmonar y el arco aórtico transverso, con 
dominancia de la primera, en la misma imagen (Figura 12 y 13).  
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Figura 12. Imagen ecográfica  que 
representa un corte de 3 vasos-
tráquea normal, en un feto sano. 
Arco Ao: arco aórtico transverso, TP: 
tronco pulmonar,  VCS: vena cava 
superior. 
 
 
 
 
 
Figura 13. Imagen ecográfica que 
representa un corte de 3 vasos-
tráquea en un feto con coartación 
de aorta en el que se observa un 
arco aórtico más pequeño en 
relación a la arteria pulmonar. Arco 
Ao: arco aórtico transverso, TP: 
tronco pulmonar, VCS: vena cava 
superior. 
 
 
En relación también al diagnóstico prenatal de la CoAo, Slodki et al., 
estudiaron retrospectivamente 52 fetos con asimetría cardíaca y dominancia derecha 
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detectada por encima de 26 semanas. Evaluaron la utilidad de la valoración de los 
grandes vasos en el corte 3VT y observaron que un cociente TP/AoAs 1.6 tenía 
una sensibilidad del 83%, especificidad del 85%, VPP del 62% y valor predictivo 
negativo (VPN) del 94% para el diagnóstico de la CoAo. Este parámetro permitía 
distinguir entre aquellos fetos con CoAo que requieren tratamiento quirúrgico tras su 
nacimiento y aquellos fetos que simplemente presentan una desproporción 
fisiológica entre los grandes vasos, sin cardiopatía subyacente y que no necesitan 
ser intervenidos en el periodo neonatal44. Bronshtein y Zimmer examinaron por vía 
transvaginal 15.000 gestaciones de entre 14 y 16 semanas valorando la conexión 
entre la aorta y el ductus arterioso y estos autores describen que en condiciones 
normales tiene forma de “Y” simétrica. Su hipótesis es que dada la circulación en 
paralelo que existe en vida fetal, cualquier disminución del flujo sanguíneo a nivel del 
corazón izquierdo será compensada con un aumento del mismo en el corazón 
derecho. El punto de unión entre la aorta y el ductus arterioso sería el lugar propicio 
para que tenga lugar esta compensación del flujo sanguíneo, de modo que en casos 
con CoAo en esta zona el diámetro de la aorta sería significativamente menor que el 
del ductus arterioso, generando un aspecto asimétrico de la conexión en “Y” entre 
ambas estructuras (Figura 14). De hecho, tuvieron 13 fetos con CoAo confirmada 
posnatalmente o en estudios postmortem y en todos ellos la conexión en “Y” fue 
anormal (definida como tal aquella en la que existe una asimetría 30% entre la 
aorta y el ductus, siendo la primera de menor tamaño en relación al ductus)48. Sin 
embargo, estos no han sido validados en estudios posteriores. 
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Figura 14. (A) Imagen ecográfica que muestra una conexión normal en “Y” entre el ductus 
arterioso y la aorta con tamaños similares de ambas estructuras. (B) Imagen ecográfica que 
muestra una conexión en “Y” anormal con el ductus arterioso significativamente mayor que la 
aorta, propio de aquellos casos con coartación de aorta. a: aorta, da: aorta descendente, d: 
ductus arterioso. Imagen tomada de Bronshtein M y Zimmer E
48
. 
 
A.3) OTROS COCIENTES 
Se ha observado que el cociente entre los diámetros de la arteria carótida 
izquierda y de la aorta transversa es significativamente mayor en fetos con CoAo 
que en fetos sanos (0.78±0.13 vs. 0.47±0.07, respectivamente, p=0.001)5,17,52. Esto 
se debe a la existencia de una hipoplasia del arco distal frente a un diámetro de la 
arteria carótida izquierda que se mantiene dentro de la normalidad. 
Además, tanto el cociente entre la aorta transversa y la AoAs como el 
cociente entre el istmo y la AoAs se ha observado que son significativamente 
menores en los fetos coartados que en los sanos (valores relativos medios en fetos 
normales: 0.94 y 0.81, y en fetos con CoAo: 0.83 y 0.61 para cada uno de los 
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cocientes respectivamente), poniendo de manifiesto que, aunque en muchos de los 
fetos afectos la AoAs es pequeña, el arco aórtico distal lo es aún más5. 
Por último, se ha observado que el cociente entre la aorta descendente y la 
AoAs es significativamente mayor en fetos afectos que en sanos (valor relativo 
medio en fetos normales: 0.96, y en fetos coartados: 1.19), probablemente producto 
de la presencia de una AoAs pequeña y quizá algún grado de dilatación 
postestenótica en los casos coartados5.  
A.4) OTROS SIGNOS INDIRECTOS 
Otros signos que también se han descrito asociados a la CoAo son la levo-
rotación cardíaca (> 57 grados)1, y la reducción del ángulo formado por el istmo y el 
ductus, medido en un corte sagital que incluya el arco aórtico distal y el ductal y la 
aorta descendente proximal, habiéndose propuesto este hallazgo como herramienta 
de utilidad para el diagnóstico prenatal de la CoAo (Figura 15)53. 
 
 
 
 
 
Figura 15. Imágenes que muestran la manera de medir el ángulo istmo-ductus según 
Quarello et al
53
. En ausencia de coartación de aorta, este ángulo (α) es más abierto (A), mientras 
que en los casos con coartación de aorta (B) es más cerrado
54
. Ao: arco aórtico, AoD: aorta 
descendente, D: arco ductal.  
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B)  SIGNOS DIRECTOS 
Dada la baja capacidad predictiva de los signos indirectos, nos tenemos que 
apoyar en otros parámetros que nos ayuden a mejorar la capacidad diagnóstica 
prenatal para esta patología. Entre estas herramientas diagnósticas se encuentran 
los signos directos (valoración cualitativa y, sobre todo, cuantitativa de las diferentes 
porciones del arco aórtico) y la valoración del crecimiento de las distintas estructuras 
cardíacas (fundamentalmente las izquierdas). Además, conviene destacar la utilidad 
del cálculo de los z-scores de las medidas de las estructuras cardiovasculares, 
puesto que nos permite conocer de forma inmediata el grado de desviación de su 
tamaño con respecto a la normalidad para una determinada EG o parámetro 
biométrico fetal (habitualmente el fémur). Su empleo es muy útil tanto para una 
adecuada valoración del tamaño de todas las estructuras implicadas ante la 
presencia de una asimetría ventricular y/o de grandes vasos, como para la 
evaluación del crecimiento de las mismas en mediciones sucesivas. Para ello, 
existen diferentes softwares disponibles que permiten el cálculo del z-score de una 
manera rápida y sencilla46,55. Quizá el más utilizado es el publicado en la revista 
Ultrasound in Obstetrics and Gynecology46 y que está disponible gratuitamente en 
internet (Figura 16). 
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Figura 16. Figura que muestra un ejemplo del cálculo del z-score del anillo y tronco pulmonar y 
de la aorta ascendente en función de la edad gestacional mediante una tabla excel publicada 
por Schneider et al
46
. En el ejemplo mostrado, la dimensión de la aorta ascendente se encuentra por 
debajo de la normalidad (z-score <-2) Los únicos campos a rellenar para dichos cálculos son aquellos 
sombreados en amarillo.  
 
B.1) HIPOPLASIA DEL ARCO AÓRTICO 
El parámetro de mayor sensibilidad para el diagnóstico de la CoAo es la 
presencia de un estrechamiento ístmico, muchas veces acompañada de 
hipodesarrollo del arco aórtico transverso y del arco distal (Figura 17)5,49. Esta 
valoración adquiere especial valor por tanto en aquellos casos en los que se 
sospecha la existencia de una CoAo por signos indirectos puesto que permite 
mejorar la sensibilidad diagnóstica prenatal de esta patología5. En series pediátricas 
el criterio anatómico utilizado para definir la existencia de una hipoplasia de arco 
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aórtico es la presencia de un diámetro de arco transverso proximal de menos del 
60% del diámetro de la AoAs, o bien un diámetro de arco transverso distal de menos 
del 50% del diámetro de la AoAs, o bien un diámetro ístmico menor del 40%56-60. Sin 
embargo, prenatalmente se utiliza más el grado de desviación de estas estructuras 
respecto a lo esperado para la EG o una determinada biometría fetal, expresado en 
z-scores17,30,50 (Figura 18). Dada la no disponibilidad de herramientas para el cálculo 
de los z-scores del arco transverso y distal en vida fetal y la dificultad que con 
frecuencia plantea la visión correcta de estas estructuras hacen que se hayan 
concentrado los esfuerzos prenatalmente en la valoración del istmo. Para esta 
estructura sí se dispone de tablas publicadas que permiten el cálculo de su z-score, 
tanto en el corte 3VT como en el sagital, y del ductus arterioso (Figura 19)50. Y, en 
efecto, se ha visto que la determinación del z-score del istmo aórtico es útil para 
diferenciar aquellos fetos con CoAo que requieren reparación quirúrgica durante el 
periodo neonatal de aquellos que no la requieren o bien son falsos positivos30.  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 17. Imágenes en las que se compara en cortes sagitales un arco aórtico con 
una hipoplasia tubular difusa del mismo (A), con un arco aórtico de dimensiones 
normales (B). AoAsc: aorta ascendente, AoD: aorta descendente, AoTr: aorta transversa.  
TESIS DOCTORAL                 ENERY GÓMEZ MONTES 
PREDICCIÓN PRENATAL DE LA COARTACIÓN DE AORTA REVISIÓN BIBLIOGRÁFICA 
 
 
 67 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 18. Corte sagital del arco aórtico mostrando los puntos de medición de sus 
distintas porciones (diámetro interno). A: aorta ascendente, B: arco proximal (entre los 
dos primeros troncos supraaórticos), C: arco distal (entre carótida y subclavia izquierdas), 
D: istmo, E: aorta descendente. 
 
Figura 19. Figura que muestra un ejemplo del cálculo del z-score del istmo aórtico (en el corte 
de 3 vasos-tráquea y sagital) y del ductus arterioso (en el corte de 3 vasos-tráquea) en función 
de la edad gestacional mediante una tabla excel publicada por Pasquini et al
50
. En el ejemplo 
mostrado, la dimensión de istmo aórtico en ambos planos se encuentra por debajo de la normalidad 
(z-score <-2). Los únicos campos a rellenar para dichos cálculos son aquellos sombreados en 
amarillo.  
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B.2) COCIENTE ISTMO-DUCTUS 
Dentro de esta valoración cuantitativa directa del istmo, Matsui et al., en un 
estudio sobre 200 fetos normales y 44 fetos con discrepancia ventricular y/o entre el 
arco ductal y el aórtico, observaron que el cociente entre el istmo y el ductus 
(medido en el corte 3VT) era el parámetro con mejor área bajo la curva (AUC) (0.97) 
para la predicción de la CoAo. El valor normal de este cociente está en torno a 1 (IC 
95%: 0.74-1.23), habiéndose observado que es menor de 0.74 en todos los casos de 
CoAo confirmada posnatalmente, siendo útil también para diferenciar aquellos casos 
que requerirán tratamiento quirúrgico de aquellos que en los que únicamente se 
lleva a cabo un manejo expectante30 (Figura 20).  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 20. Imagen que muestra cómo medir el istmo y el ductus en el corte 
de 3 vasos-tráquea. El istmo se mide inmediatamente antes de su entrada 
en la aorta descendente y el ductus se mide justo por encima de él. AP: 
arteria pulmonar, VCS: vena cava superior.  
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B.3) “SHELF” CONTRADUCTAL 
Este es otro de los signos directos asociados a la CoAo, además del aspecto 
y del tamaño del arco aórtico. Se trata de un rasgo anatómico primario que consiste 
en una invaginación de la pared aórtica en el lado opuesto al de la inserción ductal, 
cuyo origen se ha atribuido a las dos teorías etiológicas ya descritas (Figura 
21)7,12,15,16,18. Esta invaginación ocasionaría una obstrucción al flujo sanguíneo en la 
aorta, disminuyendo el flujo en el arco aórtico y conduciendo a una hipoplasia del 
mismo12. En vida prenatal, debido al estado de relajación de la musculatura ductal o 
a la influencia de las prostaglandinas, este “shelf” puede no ser claramente 
visible5,43, y de hecho sólo se logra visualizar en un 30-65% de los fetos con 
CoAo5,30,61. A esto hay que añadir la subjetividad que tiene su valoración y que 
puede hacer difícil juzgar los casos en que este “shelf” sea menos evidente. En 
cambio, en el periodo en que el ductus se cierra, el “shelf” se hace más prominente y 
da lugar a una obstrucción localizada del arco aórtico distal. Por tanto, el hecho de 
no visualizar ecográficamente el “shelf” contraductal en el periodo prenatal, no 
excluye la existencia de una CoAo sobre todo en el contexto de una hipoplasia del 
arco aórtico5. Por otro lado, la presencia del “shelf” parece ser un signo específico de 
aquellos casos de CoAo que requirieren cirugía, con una especificidad, según el 
grupo de Gardiner, del 90%30. 
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Figura 21. Imagen que muestra la presencia de un “shelf” contraductal en un 
feto con coartación de aorta. 
 
 
C) CRECIMIENTO DE ESTRUCTURAS CARDÍACAS 
La CoAo es una lesión progresiva intraútero, de manera que la valoración del 
crecimiento de las diferentes estructuras cardíacas, incluyendo sus z-scores, en 
controles sucesivos, puede ayudar a su diagnóstico prenatal. Se ha demostrado en 
diferentes estudios longitudinales, que los fetos con CoAo confirmada posnatalmente 
presentan un menor crecimiento del ventrículo izquierdo y del arco aórtico en vida 
prenatal con respecto a los fetos sanos5,40,43. Incluso, la valoración seriada tanto de 
los z-scores del istmo como del cociente istmo-ductus puede permitir la distinción 
entre aquellos fetos afectos que requieren tratamiento quirúrgico, aquellos que sólo 
necesitan un manejo expectante y los que finalmente son sanos (falsos positivos)30. 
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D) ESTUDIO DOPPLER 
El empleo del Doppler color y pulsado en el arco aórtico puede ser también de 
utilidad y mejora la capacidad diagnóstica de los signos indirectos30,43.  
El primero dibuja la luz del arco y facilita la localización de posibles áreas de 
estrechamiento y su comparación con el arco ductal, que presenta un mayor 
tamaño. En algunos casos, puede existir incluso flujo revertido en el arco aórtico 
procedente del ductus arterioso (Figura 22). Sin embargo, hay que tener en cuenta 
que con Doppler color el relleno del arco aórtico puede ser totalmente normal, 
incluso existiendo una coartación. Por otro lado, el empleo del Doppler color puede 
ayudar también a la detección de posibles defectos asociados en el tabique 
interventricular. En la CoAo, el flujo a través del defecto del septo interventricular es, 
normalmente, de predominio izquierda-derecha, al contrario que en los defectos 
aislados del tabique interventricular, en los que el shunt suele ser bidireccional49. 
Figura 22. Imágenes que muestran un arco aórtico con doppler color en el que se identifica 
en (A) una zona de estrechamiento distal a nivel del istmo (flecha) y en (B) flujo revertido 
desde el ductus en el arco aórtico en un feto con coartación de aorta. Ao: arco aórtico, TP: 
tronco pulmonar. 
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En algunos fetos con CoAo se ha observado la existencia de un flujo invertido 
a nivel del foramen oval (flujo de izquierda a derecha). Este hallazgo, por tanto, 
podría ayudar al diagnóstico de la coartación40 cuando existen otras características 
ecográficas propias de esta patología, teniendo en cuenta que puede darse esta 
inversión del flujo sin que exista una obstrucción en el corazón izquierdo. En 
ocasiones, también puede existir un aumento del flujo tricuspídeo con respecto al 
mitral43. 
En lo referente al Doppler pulsado, en fetos con CoAo la velocidad del flujo 
sanguíneo puede estar elevada distalmente a la coartación1,49. En cambio, en la 
zona proximal a la lesión y en la AoAs, las velocidades pueden estar disminuidas43. 
Sin embargo, el parámetro Doppler con mayor eficacia diagnóstica es la presencia 
de un flujo continuo de baja velocidad en el istmo durante la diástole, a diferencia de 
su patrón normal pulsátil y con ausencia de flujo en la diástole. Este hallazgo puede 
llegar a tener una especificidad para el diagnóstico de casos de CoAo que requieren 
cirugía de un 94%, de manera que los fetos con una desproporción cardíaca y con 
este tipo de flujo en el istmo tienen un riesgo 15.8 veces mayor de tener una 
coartación que requiera cirugía, que aquellos con flujo ístmico normal30. Sin 
embargo, este es un parámetro de muy difícil valoración prenatal tanto por su 
ángulo-dependencia como por el pequeño tamaño que en ocasiones el istmo tiene. 
La presencia de varios de estos signos ecocardiográficos, así como de otras 
anomalías cardíacas asociadas (defectos septales, obstrucción en la salida del 
ventrículo izquierdo) aumenta la probabilidad de confirmación de esta patología5,40,43. 
De acuerdo con la utilidad de la combinación de varios parámetros 
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ecocardiográficos, un reciente estudio del grupo de Gardiner61 evalúa también la 
utilidad de 4 variables cardíacas (z-score del istmo <-2, presencia de “shelf”, 
cociente istmo/ductus < 0,74 y flujo diastólico continuo en istmo), valoradas en fetos 
con asimetría cardíaca. En este estudio, observaron que es también la combinación 
de estos cuatro parámetros lo que alcanza una buena precisión diagnóstica en el 
primer examen (81%) y en exámenes sucesivos (86%) para los casos de CoAo que 
requieren cirugía. 
E) ECOGRAFÍA TRIDIMENSIONAL 
La ecografía 4D con STIC (spatio-temporal image correlation) permite la 
identificación y evaluación de los diferentes planos cardíacos a partir de la 
adquisición del volumen cardíaco fetal y su reconstrucción. Aunque existen pocos 
estudios al respecto, parece que su empleo podría ayudar al diagnóstico de la 
CoAo12,62. Así, el uso del B-flow o de la combinación del STIC y HD-flow (high 
definition flow) podría ayudar a determinar la localización y naturaleza de las 
alteraciones del arco aórtico (Figura 23)12,63. La adquisición de volúmenes cardíacos 
fetales mediante STIC facilitaría la adquisición del corte 3VT y, por tanto, la 
comparación entre la arteria pulmonar y la aorta62.  
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Figura 23. Reconstrucción tridimensional de un arco aórtico hipoplásico. 
 
 
2.2.3. HISTORIA NATURAL 
El diagnóstico más precoz descrito de la CoAo ha sido en la semana 14 por 
ecografía transvaginal48 y en la 16 por vía transabdominal40. Sin embargo, dado que 
la ecografía morfológica fetal suele realizarse en el segundo trimestre es en este 
momento donde suelen acumularse la mayor parte de las sospechas prenatales que 
acaban siendo confirmadas. No obstante, dado el carácter progresivo que esta 
anomalía tiene, en muchas ocasiones la primera sospecha se establece en la 
ecografía del tercer trimestre, aunque en este momento, como ya hemos 
comentado, existe un número mucho mayor de falsos positivos al solaparse con la 
asimetría fisiológica que muchos fetos muestran en su anatomía cardio-
vascular33,40,41.  
En efecto, prenatalmente la CoAo se comporta como una lesión progresiva, 
de manera que a medida que avanza la gestación se produce un empeoramiento de 
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la hipoplasia del arco distal con un menor crecimiento del ventrículo izquierdo y del 
arco aórtico con respecto a otras estructuras cardíacas, aumentado así la 
dominancia derecha5,13,43,49. En los casos más graves, el ventrículo izquierdo y la 
aorta pueden llegar a ser severamente hipoplásicos, haciendo incluso imposible una 
reparación biventricular. En estos casos, el manejo es similar al del síndrome del 
ventrículo izquierdo hipoplásico3,49. 
2.2.4. DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 
Es necesario hacerlo con todas aquellas entidades que produzcan una 
asimetría cardíaca con dominancia de cavidades derechas. Aquí se incluyen 
anomalías cardiovasculares tales como la interrupción del arco aórtico, la hipoplasia 
del ventrículo izquierdo, las valvulopatías mitrales, el drenaje venoso pulmonar 
anómalo, la obstrucción del foramen oval, y la dilatación del ventrículo derecho por 
estenosis o insuficiencia valvular pulmonar, y también problemas extracardíacos 
como la hernia diafragmática izquierda o el retraso grave del crecimiento fetal33,41. 
2.2.5. MANEJO PRENATAL 
Como la mayoría de las lesiones ductus-dependientes, la CoAo es una 
entidad bien tolerada intraútero. Al tratarse de una lesión evolutiva en vida fetal, ante 
la sospecha de una CoAo es necesario realizar controles seriados prenatales, cada 
4-6 semanas, para monitorizar el crecimiento de las cavidades cardíacas y del arco 
aórtico, comparando estas mediciones con curvas de normalidad y obteniendo los z-
scores correspondientes de cada una de las estructuras cardíacas. 
Por otro lado, por su asociación a otras cardiopatías, es necesario realizar un 
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estudio ecocardiográfico minucioso en busca de otras malformaciones cardíacas, 
tales como valvulopatía mitral, defectos del septo interventricular u obstrucciones del 
tracto de salida del ventrículo izquierdo en forma de estenosis aórtica subvalvular, 
valvular o supravalvular. De manera similar, en toda cardiopatía compleja en que la 
aorta sea significativamente menor que la pulmonar, debe valorarse el arco aórtico 
en busca de una posible CoAo asociada49. 
Dada su asociación con cromosomopatías (cerca del 30% en algunas 
series)49,64, ante la sospecha de CoAo, podría proponerse el estudio citogenético 
fetal. Sin embargo, es preciso destacar que a esta elevada tasa de 
cromosomopatías contribuyen decisivamente los fetos con grandes colecciones 
líquidas retronucales que se detectan en la primera mitad de la gestación y que 
tienen asimetría de cavidades con dominancia derecha. Entre el 50% y el 70% de 
estos fetos tienen en efecto una cromosomopatía, particularmente la monosomía X0 
y la trisomía 2165,66. Sin embargo, esta asociación es mucho menos sólida en la 
segunda mitad de la gestación, máxime si la asimetría cardíaca es aislada67. En 
estos casos la tasa de cromosomopatías se sitúa entre el 3 y el 8%29,30,68. Esto ha 
llevado a muchos grupos24,41 entre los que nos incluimos, a individualizar la 
recomendación del estudio citogenético fetal en base a la existencia o no de otros 
hallazgos asociados y a los resultados del cribado combinado de aneuploidías en el 
primer trimestre. 
La dificultad para explorar e interpretar los signos directos y también las 
limitaciones diagnósticas que estos tienen hacen que con frecuencia el diagnóstico 
prenatal de la CoAo sea sólo de sospecha y que por ello ante todo feto con CoAo se 
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recomiende a los padres que el parto tenga lugar en un centro terciario, dada la 
importancia que el adecuado manejo inmediato tiene en el pronóstico de estos 
pacientes pero sabiendo que en muchos casos (60-80%) el estudio ecocardiográfico 
posnatal descartará la existencia de una CoAo29,33,69.  
 
2.3. MANEJO POSNATAL. PRONÓSTICO 
2.3.1. MANEJO POSNATAL 
Tras el nacimiento, las manifestaciones clínicas suelen aparecer 
progresivamente a medida que se cierra el ductus arterioso, aunque existen formas 
severas que pueden evolucionar muy rápido y manifestarse de forma inmediata, y 
formas leves en las que el niño puede permanecer asintomático. El tratamiento 
inicial consiste en la administración de prostaglandina E1 para mantener abierto el 
ductus, estabilizar hemodinámicamente al neonato y confirmar el diagnóstico. El 
diagnóstico posnatal de la CoAo se basa en la presencia de un estrechamiento 
localizado de la aorta torácica justo después del origen de la ASI debido a la 
existencia de una indentación o “shelf” que protruye desde la pared posterior de la 
aorta, junto con la presencia de un flujo de alta velocidad (> 2 m/s) a través de la 
estenosis.  Si en la ecocardiografía realizada en el período neonatal precoz no se 
aprecian signos de CoAo, se realiza una vigilancia cardíaca ya sin prostaglandinas y 
se revisa al niño en consulta al mes y a los 6 y 12 meses con el fin de detectar la 
CoAo de expresividad clínica tardía9,29.  
En caso de confirmarse el diagnóstico en el período neonatal, se mantiene la 
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infusión de prostaglandinas hasta la cirugía9. La corrección de la CoAo debe 
realizarse precozmente, según la gravedad de la lesión, para prevenir el desarrollo 
de hipertensión y mejorar la supervivencia3,14,20,23. Las opciones para la corrección 
de la CoAo incluyen: 
1. Cirugía abierta: es la más utilizada. Consiste en la resección del 
segmento coartado y la anastomosis término-terminal o término-lateral. Si 
la hipoplasia del arco es más extensa puede ser necesaria la ampliación 
del arco con parche14 (Figura 24). Para la reparación de la CoAo pueden 
emplearse dos tipos de abordaje quirúrgico, la EM o la TL. La elección de 
uno u otro tipo de abordaje se basa en la localización, extensión y 
severidad de la hipoplasia del arco aórtico, y en la presencia o no de 
defectos intracardíacos asociados que requieran ser reparados durante el 
periodo neonatal57. La TL tiene como ventaja que evita el empleo de CEC, 
pero no permite una adecuada exposición del arco aórtico proximal y 
supone un acceso muy limitado al corazón dificultando la reparación de 
defectos intracardíacos que pudieran estar asociados, siendo, por tanto, 
esta vía de abordaje la elegida en los casos en los que el segmento 
hipoplásico del arco aórtico está localizado en su porción más distal, 
después del origen de la ACCI, y no existen defectos asociados 
intracardíacos (CoAo simple). Por el contrario, el abordaje mediante EM, 
puesto que permite una mejor exposición y acceso al arco proximal y al 
corazón, se reserva para las siguientes situaciones: (a) cuando la 
hipoplasia se extiende hasta el arco aórtico transverso proximal, (b) 
cuando existe una arteria innominada “bovina” (la ACCI se origina en la 
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base del TBC), o (c) cuando la hipoplasia del arco aórtico se asocia a un 
defecto intracardíaco que requiere ser reparado durante el periodo 
neonatal57,59,60,70,71. Sin embargo, este tipo de abordaje supone exponer al 
paciente a los riesgos, fundamentalmente neurológicos, asociados al 
empleo de CEC y de paro circulatorio con hipotermia profunda72-77.  
2. Angioplastia percutánea con balón, con o sin colocación de stent: aunque 
su tasa de éxito inicial es similar a la de la cirugía (alrededor del 80%)78, y 
es un procedimiento menos invasivo, el riesgo de reintervención (sobre 
todo en niños <6 meses) y de aneurismas es mayor en comparación con 
el tratamiento quirúrgico clásico14. Por ello, el empleo de la angioplastia se 
reserva como tratamiento inicial para coartaciones focales en niños 
mayores de 6 meses que han sido diagnosticados de forma tardía o no 
han requerido tratamiento previamente y, cuando se realiza en niños 
mayores de 5 años, habitualmente se acompaña de la colocación de un 
“stent”. Antes de esta edad no se emplean los “stents” por el mayor riesgo 
de daño arterial femoral y la necesidad de múltiples reintervenciones para 
la expansión del “stent” a medida que el niño crece14. 
 
 
TESIS DOCTORAL                 ENERY GÓMEZ MONTES 
PREDICCIÓN PRENATAL DE LA COARTACIÓN DE AORTA REVISIÓN BIBLIOGRÁFICA 
 
 
 80 
Figura 24. Diferentes opciones terapéuticas en función del grado de hipoplasia del arco 
aórtico (A: localizada en el istmo, B: hipoplasia del arco distal, o C: hipoplasia difusa). AD: 
aurícula derecha, Ao: Aorta, AP: arteria pulmonar, APD: arteria pulmonar derecha, API: arteria 
pulmonar izquierda, VCI: vena cava inferior, VCS: vena cava superior, VD: ventrículo derecho, VI: 
ventrículo izquierdo, VPD: venas pulmonares derechas.  
 
2.3.2. PRONÓSTICO 
La CoAo se considera una CC de buen pronóstico. La supervivencia tras la 
reparación depende de la presencia de otras malformaciones cardíacas1 y del 
crecimiento fetal. Aquellos fetos que muestran una restricción en el crecimiento 
intrauterino tienen una menor supervivencia que aquellos con crecimiento normal 
(37% vs. 88%)64. 
Según los estudios con mayores series de seguimiento a largo plazo, tras la 
reparación quirúrgica de la coartación, la supervivencia a los 10 años es del 91-95%, 
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a los 20 años del 84-89%, a los 30 años del 72-82% y del 79% a los 40 años de la 
cirugía79,80. Las causas más frecuentes de muerte en estos pacientes son la 
enfermedad arterial coronaria, la rotura aórtica, la hemorragia intracraneal, la 
endocarditis bacteriana y la insuficiencia cardíaca congestiva. La mortalidad a 
medio-largo plazo es mayor en pacientes con coartaciones preductales (32%) que 
posductales o yuxtaductales (3%)1,9,14. La hipertensión arterial y la hipertrofia del 
ventrículo izquierdo se encuentran entre los factores que contribuyen a una muerte 
prematura causada por enfermedad coronaria o cerebrovascular en pacientes 
sometidos a reparación quirúrgica14. 
 La calidad de vida de estos pacientes es normal en la mayoría de las 
ocasiones, pudiendo realizar ejercicio leve-moderado e incluso, en determinadas 
situaciones, de competición14,81. No obstante, tendrán que someterse de por vida a 
controles cardiológicos periódicos para detectar posibles complicaciones que 
puedan aparecer a medio-largo plazo. Las complicaciones más comunes se 
resumen en la Tabla 3. 
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Tabla 3. Complicaciones a medio-largo plazo de la coartación de aorta
1,14,78,82-84
. ARA: 
antagonistas de receptores de angiotensina, IECAs: inhibidores de la enzima convertidora de 
angiotensina. 
 
 
 
 
 
 
Complicación 
Factores de 
riesgo 
Tasa de 
ocurrencia 
Tratamiento 
Tasa de éxito del 
tratamiento 
Recoartación Menor edad en 
el momento de 
la reparación 
inicial  
Tras cirugía: 5-14% 
Tras angioplastia: 
5-25% 
Angioplastia con 
balón (con “stent” 
en niños mayores y 
adultos) 
>90% 
Mortalidad: 1-3% 
Aneurisma/rotura/ 
disección aórtica 
Utilización de 
material 
protésico 
5.4-20% Quirúrgico  
HTA sistémica Edad tardía de 
reparación 
10% (reparación 
en infancia 
temprana) 
37% (reparación 
en edad adulta 
temprana: media 
22 años) 
50% (reparación 
después de los 40 
años) 
Fármacos 
antihipertensivos: 
Beta bloqueantes 
IECAs 
ARA 
Mediana del porcentaje 
de pacientes que 
requieren uno, dos o tres 
antihipertensivos para el 
control de la tensión 
arterial: 20%, 6.2% y 
1.8%, respectivamente.  
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3.  HIPÓTESIS DE TRABAJO 
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1. La combinación de varios parámetros ecocardiográficos fetales morfológicos y/o 
funcionales, característicos de fetos con CoAo, puede mejorar la capacidad 
predictiva prenatal de esta cardiopatía. 
2. Los parámetros ecocardiográficos útiles para mejorar la capacidad predictiva 
prenatal de la CoAo pueden variar en función del momento de la manifestación 
ecográfica de esta cardiopatía.  
3. Al tratarse de una lesión progresiva intraútero, la valoración del crecimiento de las 
diferentes estructuras cardíacas, fundamentalmente las izquierdas, mediante 
controles secuenciales, puede ayudar a mejorar la capacidad diagnóstica de la 
ecocardiografía fetal. 
4. El tipo de abordaje quirúrgico posnatal de la reparación de la CoAo depende en 
gran parte de la localización, extensión y severidad de la hipoplasia del arco 
aórtico. Por tanto, mediante parámetros ecocardiográficos fetales podría 
predecirse prenatalmente el tipo de abordaje quirúrgico tras el nacimiento y 
mejorar así la información pronóstica dada a los padres en vida prenatal.  
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4. OBJETIVOS 
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1. Evaluar qué parámetros ecocardiográficos prenatales, tanto morfológicos 
como funcionales, permiten diferenciar mejor aquellos fetos con CoAo de 
aquellos sanos.   
2. Evaluar qué combinación de parámetros ecocardiográficos fetales es la más 
útil para el diagnóstico prenatal de la CoAo. 
3. Evaluar la utilidad de un score multiparamétrico global, basado en la 
combinación de los parámetros ecocardiográficos más predictivos de la CoAo, 
para determinar prenatalmente la probabilidad de confirmación posnatal de 
esta cardiopatía.  
4. Evaluar si los parámetros ecocardiográficos prenatales más útiles para 
distinguir los fetos coartados varían en función del momento de aparición de 
los signos ecográficos sospechosos de la CoAo. 
5. Evaluar la utilidad de scores multiparamétricos EG-específicos, es decir, 
basados en la combinación de diferentes parámetros ecocardiográficos 
dependiendo del momento de la manifestación ecográfica de la CoAo, con los 
que poder predecir prenatalmente la probabilidad de su confirmación 
posnatal. 
6. Comparar la utilidad del score multiparamétrico global con la de los scores 
EG-específicos.  
7. Valorar el crecimiento de las diferentes estructuras cardíacas y compararlo 
entre fetos sanos y fetos coartados. 
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8. Evaluar la capacidad del estudio ecocardiográfico fetal para predecir el tipo de 
abordaje quirúrgico posnatal en la reparación de la CoAo, valorando qué 
parámetros ecocardiográficos prenatales difieren entre los distintos tipos de 
abordajes quirúrgicos.  
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 5. MATERIAL, MÉTODOS Y RESULTADOS 
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El diseño, la población de estudio y la metodología empleada se detallan en 
los apartados de “Material y Métodos” de cada uno de los artículos que constituyen 
la presente Tesis Doctoral. Igualmente, los resultados se describen en cada uno de 
los trabajos en su apartado correspondiente. 
 Dichos artículos se incluyen a continuación tal y como han sido publicados en 
cada una de las revistas científicas.   
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5.1. PRIMER ARTÍCULO (A1) 
 
Predicción de la coartación de aorta en la segunda mitad de 
la gestación.  
 
Referencia: E. Gómez Montes, I. Herráiz, A. Mendoza, D. Escribano, A. Galindo. 
Prediction of coarctation of the aorta in the second half of pregnancy. 
Ultrasound Obstet Gynecol 2013; 41: 298-305. 
DOI: 10.1002/uog.11228 
ISSN: 0960-7692.   Online ISSN: 1469-0705 
Tipo de estudio: observacional, comparativo, retrospectivo 
Estado: publicado 
Factor de impacto: 3.14 (Journal Citation Report) 
Categoría: OBSTETRICS & GYNECOLOGY 
Posición: 9/78 (Q1) (Journal Citation Report) 
TESIS DOCTORAL                 ENERY GÓMEZ MONTES 
PREDICCIÓN PRENATAL DE LA COARTACIÓN DE AORTA MATERIAL, MÉTODOS Y RESULTADOS-A1 
 
 
 96 
RESUMEN DEL PRIMER ARTÍCULO (A1) 
Título 
Predicción de la coartación de aorta en la segunda mitad de la gestación. 
Hipótesis 
El diagnóstico prenatal de la CoAo se basa en la valoración de signos 
ecocardiográficos indirectos e inespecíficos, fundamentalmente en la asimetría 
cardíaca con dominancia de estructuras cardíacas derechas. Puesto que se ha visto 
que algunos parámetros cardíacos, tanto morfológicos como funcionales, pueden 
ayudar a predecir mejor el resultado de estos recién nacidos, se postula que la 
combinación de determinados parámetros ecocardiográficos puede ayudar a mejorar 
la capacidad predictiva de la ecocardiografía en vida fetal, permitiendo establecer 
una probabilidad prenatal de confirmación de la CoAo. 
Objetivo 
 Analizar, en primer lugar, la utilidad de los parámetros ecocardiográficos 
directos e indirectos para el diagnóstico de la CoAo y en segundo lugar, determinar 
qué combinación proporciona la información más precisa con respecto al diagnóstico 
de esta patología.  
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    Material y métodos 
 EVALUACIÓN PRENATAL 
 Se trata de un estudio retrospectivo, llevado a cabo en un centro terciario 
(Hospital Universitario “12 de Octubre”). Recogimos todos los casos en los que se 
realizó un estudio ecocardiográfico prenatal por asimetría de cavidades cardíacas y 
de grandes vasos entre 2003 y 2010. El diagnóstico de asimetría cardíaca se basó 
en una valoración subjetiva de los cortes de “4 cámaras” y tractos de salida, de 
modo que el ventrículo izquierdo y/o la AoAs eran más pequeños que el ventrículo 
derecho y la arteria pulmonar, respectivamente. Puesto que nuestro objetivo 
principal era determinar el valor predictivo de la ecocardiografía fetal para el 
diagnóstico de la CoAo simple, sólo se incluyeron aquellos fetos con crecimiento 
adecuado para la EG, nacidos vivos, con seguimiento posnatal completo y con 
asimetría cardíaca no asociada a defectos mayores intracardíacos, tales como 
grandes CIV, que probablemente se encuentren en el contexto de una CIV mal 
alineada con obstrucción del arco aórtico. También se incluyeron aquellos casos con 
PVCSI. El estudio fue aprobado por el Comité Ético de nuestro hospital. 
 Los exámenes ecográficos fetales incluyeron un estudio estructural 
extracardíaco y una ecocardiografía completa85,86. Se tomaron las dimensiones 
cardíacas en su tamaño máximo y las mediciones se realizaron de borde interno a 
borde interno. Los diámetros de las válvulas aurículo-ventriculares se midieron en un 
corte de “4 cámaras” apical. El AAo y la AoAs se midieron sólo en cortes 
longitudinales. El AP y el TP se midieron bien en el eje corto, o bien en un plano 
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transverso oblicuo del tórax fetal, de modo que se obtuviera un corte longitudinal del 
TP y su bifurcación. El diámetro del istmo aórtico se midió inmediatamente proximal 
a la inserción del ductus arterioso en el corte sagital y en el corte 3VT, y el diámetro 
del ductus arterioso se midió únicamente en el corte de 3VT50. Se realizaron tres 
mediciones de cada parámetro, tomando como valor final la media de todas ellas.   
Durante el estudio ecocardiográfico se llevaron a cabo las mediciones de 
cada una de las estructuras cardíacas y, simultáneamente, se calcularon los z-
scores de la mayoría de ellas empleando las tablas publicadas en la literatura para 
dichos cálculos46,50,87. Esta información fue archivada en el momento de la 
realización de la ecocardiografía, de manera que se conocía antes del resultado 
posnatal. Únicamente se calcularon retrospectivamente los z-scores de los casos 
evaluados previamente a tener disponibles las tablas adecuadas para ello. Para el 
cálculo de los z-scores se empleó la EG siempre y cuando estuvieran disponibles los 
datos de la ecografía del primer trimestre. En el resto de los casos, se utilizó la 
longitud femoral (3 casos) para tales cálculos. También se registró sistemáticamente 
la apariencia subjetiva del arco aórtico (hipoplasia difusa de todo el arco aórtico 
desde la AoAs hasta el istmo distal o no), la PVCSI y parámetros funcionales tales 
como la valoración mediante Doppler color del flujo en el arco aórtico (anterógrado 
vs. mixto con flujo anterógrado y revertido dependiente del ductus arterioso) y del 
flujo a nivel del foramen oval. Definimos flujo “mixto” a nivel del arco aórtico cuando 
ambos componentes, flujo anterógrado y flujo ductus-dependiente, contribuyen 
aproximadamente de manera equitativa al relleno del arco. Rellenos revertidos de 
menor cuantía fueron calificados como flujo anterógrado. Se consideró flujo 
“bidireccional” a nivel del foramen oval cuando la cantidad del cortocircuito izquierda-
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derecha fue igual o superior al de derecha-izquierda. Todos estos parámetros, 
además de los cocientes entre las estructuras cardíacas derechas e izquierdas 
(VT/VM, AP/AAo y TP/AoAs) se compararon entre los fetos con confirmación 
posnatal de CoAo y los sanos. 
 Se realizó una valoración longitudinal del crecimiento de las diferentes 
estructuras cardíacas entre la primera y la última ecocardiografía antes del parto. 
Este análisis se limitó a los casos en los que el intervalo entre ambos estudios fue ≥ 
8 semanas. La tasa de crecimiento se calculó restando la primera medida de la 
última y dividiendo el resultado por el número de semanas que pasaron entre los dos 
exámenes, obteniendo el resultado en milímetros por semana. También se comparó 
esta tasa de crecimiento entre ambos grupos de estudio en función de los resultados 
posnatales (coartados vs. no coartados). 
 Se recomendó la realización de una técnica invasiva para el estudio 
citogenético fetal siempre y cuando además de la sospecha de la CoAo existieran 
anomalías extracardíacas asociadas o factores clínicos de alto riesgo. En aquellos 
casos en los que no se llevó a cabo el estudio prenatal invasivo, el estudio del 
cariotipo se realizó posnatalmente en función de los hallazgos clínicos. Los estudios 
ecográficos se realizaron por médicos especialistas en Medicina Fetal empleando 
equipos de alta calidad. Todos los casos fueron analizados junto con un cardiólogo 
pediátrico. En aquellos casos en que los padres decidieron continuar con la 
gestación, se propuso la realización de ecocardiografías secuenciales cada 4-6 
semanas y la atención perinatal en un centro terciario.  
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EVALUACIÓN POSNATAL 
Los resultados se comprobaron a través nuestros archivos médicos. En 
aquellos casos que lo requirieron se solicitó la información necesaria al hospital de 
origen de la paciente. El manejo posnatal de estos casos fue similar a lo largo de 
todo el periodo de estudio. Nuestro protocolo consiste en realizar en todo recién 
nacido con sospecha prenatal de CoAo una ecocardiografía en las primeras dos 
horas de vida. El diagnóstico de la CoAo se basa en la presencia de un 
estrechamiento localizado de la aorta torácica justo después del origen de la ASI 
debido a la existencia de una indentación o “shelf” que protruye desde la pared 
posterior de la aorta, junto con la presencia de un flujo de alta velocidad (> 2 m/s) a 
través de la estenosis. El diagnóstico asociado de una hipoplasia del arco aórtico o 
del istmo se realizó siempre y cuando el z-score fuera inferior a -2, según los 
normogramas de referencia88. 
Inmediatamente después de la confirmación  de la CoAo se inició una infusión 
de Prostaglandina E2. Esta infusión se mantuvo hasta la reparación quirúrgica, que 
normalmente se realiza durante el periodo neonatal. En los casos dudosos o cuando 
la presencia de un ductus arterioso persistente impidió confirmar o descartar la 
CoAo, se realizó un seguimiento clínico y ecocardiografías seriadas hasta 
determinar el diagnóstico. Los pacientes en los que la CoAo no se confirmó durante 
el periodo neonatal, fueron sometidos a un seguimiento cardiológico, incluyendo 
ecocardiografías, al mes y a los 6 meses de edad con el objetivo de detectar los 
casos de CoAo de presentación tardía29. En todos los casos supervivientes se 
consiguieron los datos relativos al seguimiento durante al menos 1 año. 
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ANÁLISIS ESTADÍSTICO 
Se compararon los diferentes parámetros ecocardiográficos (morfológicos y 
funcionales) entre los dos grupos de estudio en función de los resultados 
(confirmación posnatal de CoAo vs. falsos positivos). Las diferencias respecto a las 
variables categóricas fueron analizadas mediante la prueba chi-cuadrado o la prueba 
exacta de Fisher y para las variables continuas a través de la prueba t de Student o 
la prueba U de Mann-Whitney, según lo apropiado en cada caso. Se analizaron las 
curvas ROC (receiver-operating characteristics) y se calculó el AUC de cada una de 
ellas para valorar la sensibilidad y la especificidad de los parámetros cardíacos para 
predecir el resultado. Posteriormente, sobre los parámetros que demostraron una 
mejor predicción en el análisis univariable se llevó a cabo un análisis de regresión 
logística, empleando una selección por pasos, con el objetivo de seleccionar 
aquellos parámetros más discriminativos e independientes para predecir la CoAo. 
Restringimos a cuatro el número final de variables elegidas mediante el análisis 
multivariable para conseguir un cociente caso/variable de 10/1, aproximadamente. 
Por último, obtuvimos el punto de corte óptimo de cada uno de estos parámetros 
seleccionados por regresión a partir de sus curvas ROC y calculamos los LR 
correspondientes a cada uno de ellos. Estos LR se emplearon para calcular la 
probabilidad post-test de la CoAo en cada uno de los fetos mediante la siguiente 
fórmula: 
                  Odds post-test = Odds pre-test x LR1 x LR2 x LR3 x LR4 
        Probabilidad post-test de CoAo = Odds post-test / (odds post-test + 1) 
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El grado de significación “p” se calculó de manera bilateral y el criterio para 
establecer la significación estadística fue la existencia de un valor de p < 0.05. Se 
analizaron los datos mediante el programa SPSS 19.0 (SPSS Inc., Chicago, IL, 
USA). Los datos se expresaron como media  desviación estándar (DE) o n (%), a 
menos que se indicara lo contrario. El crecimiento de las dimensiones cardíacas en 
cada grupo de estudio se ha representado mediante diagramas de caja. 
Resultados 
Durante el periodo de estudio se realizó el diagnóstico de asimetría cardíaca 
en 125 fetos. La mayoría de las pacientes (n = 88, 70%) fueron remitidas desde sus 
hospitales de referencia para la realización de un estudio ecográfico morfológico 
detallado, asesoramiento y manejo perinatal, si era necesario. Los casos restantes 
fueron valorados en nuestro hospital de manera primaria durante los controles 
prenatales rutinarios. Se estudió el cariotipo fetal en 45 casos (36%). Cuarenta 
(32%) de los 125 fetos se excluyeron del análisis final. En la Figura 1-A1 se 
resumen los resultados de la población global y los motivos de exclusión. 
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El grupo de estudio final estaba formado por 85 fetos nacidos vivos con cariotipo 
normal. Las características prenatales más importantes se muestran en la Tabla 1-
A1. La mayoría de los casos (69/85, 81%) fueron detectados en el contexto de la 
realización de un examen ecográfico rutinario durante el segundo o tercer trimestre. 
En el resto, el diagnóstico se hizo durante la realización de un estudio 
ecocardiográfico precoz llevado a cabo por la existencia de una translucencia nucal 
aumentada (n = 2) o en la realización de estudios ecográficos no rutinarios (n = 14). 
Variable Valor 
Población de estudio, n 85 
EG media al diagnóstico, semanas (DE, rango) 
Diagnóstico en ecografía 19-22 semanas, n (%) 
Diagnóstico en ecografía 32-36 semanas, n (%) 
27.6 (6.6, 16-38) 
34 (40.0) 
35 (41.2) 
Características del diagnóstico prenatal, n (%) 
Pacientes remitidas a nuestro centro 
         Sospecha de CC 
      Sospecha de anomalía extracardíaca 
Pacientes atendidas primariamente en nuestro centro 
 
63 (74.1) 
59 
4 
22 (25.9) 
Tipo de gestación, n (%) 
Única 
 
85 (100) 
Otras anomalías cardíacas menores, n (%) 
Persistencia de vena cava superior izquierda 
11 (12.9) 
11  
Anomalías extracardíacas, n (%) 
            Arteria umbilical única 
Atresia esofágica 
Pielectasia bilateral 
Quiste de plexos coroideos 
Agenesia de ductus venoso 
Persistencia de vena umbilical derecha intrahepática 
Riñón ectópico (pélvico) 
Quiste de cordón umbilical                                                        
13 (15.3) 
4 (4.7) 
2 (2.4) 
2 (2.4) 
1 (1.2) 
1 (1.2) 
1 (1.2) 
1 (1.2) 
1 (1.2) 
EG media al nacimiento, semanas (DE, rango) 38.6 (1.5, 34-41) 
Peso medio al nacimiento, g (DE, rango) 3148 (542.45, 1780-4650) 
Tabla 1-A1. Características prenatales de la población de estudio. CC: cardiopatía 
congénita, DE: desviación estándar, EG: edad gestacional. 
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La CoAo se confirmó posnatalmente en 41/85 recién nacidos (48%), y se 
excluyó en los restantes 44. La mayoría de estos pacientes (40/41, 98%) fueron 
sometidos a reparación quirúrgica a una edad media de 16.3  17.9 días (mediana 
10 días, rango 4-72 días), y un recién nacido falleció antes de la cirugía, a los 9 días 
de vida, debido a una atrofia muscular espinal tipo I, confirmada en el estudio 
postmortem. La mayoría de los pacientes están vivos en el momento actual (38/40, 
95%), y dos recién nacidos fallecieron durante el postoperatorio inmediato, como 
consecuencia de un fallo cardíaco refractario a drogas vasoactivas. Nueve pacientes 
requirieron reintervención quirúrgica por recoartación a una edad media de 97.1  
41.8 días (mediana 90 días, rango 37-188 días). 
 
PREDICCIÓN PRENATAL EN EL PRIMER ESTUDIO ECOCARDIOGRÁFICO 
Los hallazgos ecográficos de la primera ecocardiografía diagnóstica en cada 
grupo de estudio se muestran en la Tabla 2-A1. Los fetos con CoAo fueron 
diagnosticados significativamente antes y tuvieron también z-scores de VM, AAo, 
AoAs e istmo aórtico (tanto en el corte de 3VT como en el sagital) significativamente 
menores. Igualmente, el z-score del AP y los cocientes VT/VM, AP/AAo y TP/AoAs 
fueron significativamente mayores en fetos coartados. Sin embargo, no encontramos 
diferencias entre ambos grupos de estudio respecto a los parámetros funcionales ni 
en el tamaño de la mayoría de las estructuras cardíacas derechas.  
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Aplicando un análisis de regresión logística a estas variables con diferencias 
significativas entre ambos grupos, seleccionamos la mejor combinación de las 
mismas para el diagnóstico de la CoAo, que fue aquella formada por: EG al 
diagnóstico, z-score de la AoAs, cociente AP/AAo y el z-score del istmo aórtico en el 
corte 3VT. Las curvas ROC de cada uno de estos parámetros considerados 
individualmente y en combinación, a partir de las cuales se obtuvieron sus puntos de 
corte óptimos, se representan en la Figura 2-A1. 
 
 
 
 
Figura 2-A1. Curvas ROC de los parámetros seleccionados por regresión logística 
para la predicción de la coartación de aorta (CoAo), considerados individualmente y 
en combinación. A partir de estas curvas ROC se determinaron los puntos de corte 
óptimos de cada uno de estas variables para la estimación de la probabilidad de la 
CoAo. AUC: área bajo la curva, 3VT: 3 vasos-tráquea. 
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Los puntos de corte de cada una de estas variables, su sensibilidad y 
especificidad y sus LR obtenidos en función su presencia (LR positivo) o ausencia 
(LR negativo) se muestran en la Tabla 3-A1.  
Tabla 3-A1. Puntos de corte, precisión diagnostica y likelihood ratios de los parámetros 
prenatales más predictivos de coartación de aorta. LR: likelihood ratio, LR (+): likelihood ratio 
positivo, LR (-): likelihood ratio negativo, 3VT: 3 vasos-tráquea. 
 
Empleando estos LR estimamos la probabilidad post-test de la CoAo, 
teniendo en cuenta la odds pre-test de la CoAo de 0.93 (41/44) en nuestra población 
de estudio. De manera que, por ejemplo, la odds post-test de la CoAo para un feto 
con asimetría cardíaca diagnosticada en la semana 20 y con los tres parámetros 
ecocardiográficos presentes es: 
Odds post-test = Odds pre-test x LR1 x LR2 x LR3 x LR4 = 0.93 x 4.3 x 2.8 x 
1.8 x 1.8 = 36.3 
y la probabilidad post-test de la CoAo es: 
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Probabilidad post-test de CoAo = Odds post-test / (odds post-test + 1) = 
36.3/37.3 = 97% 
Por el contrario, si la asimetría cardíaca es diagnosticada en la semana 34 y 
los tres parámetros ecocardiográficos son negativos, la odds post-test de la CoAo 
es: 
0.93 x 0.3 x 0.4 x 0.6 x 0.4 = 0.03 
y la probabilidad post-test de la CoAo es:      0.03/1.03 = 3% 
Dada la estrecha relación observada entre la EG al diagnóstico y la 
probabilidad de la CoAo, dividimos la población de estudio en dos subgrupos: Grupo 
A, diagnosticados ≤ 28 semanas; y Grupo B, diagnosticados > 28 semanas. El 
resultado posnatal en función del momento del diagnóstico prenatal se muestra en la 
Figura 3-A1. 
Figura 3-A1. Resultado posnatal según la edad gestacional al diagnóstico en los 85 
fetos con sospecha de coartación de aorta. *, A todos los fetos se les realizó una 
ecografía morfológica en el segundo trimestre de gestación (19-22 semanas) que fue 
informada como normal. 
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Comparamos en ambos subgrupos el rendimiento del cálculo de la 
probabilidad post-test de la CoAo mediante el score multiparamétrico, representando 
en la Figura 4-A1 los riesgos estimados resultantes. En el Grupo A, la mediana de la 
probabilidad de la CoAo en los casos de CoAo confirmados posnatalmente fue 92% 
(rango intercuartil, 74-97%), mientras que en los casos sanos fue 56% (rango 
intercuartil 28-79%) (p = 0.002). En el Grupo B, estos resultados fueron 46% (rango 
intercuartil 40-65%) y 10% (rango intercuartil, 4-26%), respectivamente (p < 0.001). 
Figura 4-A1. Diagramas de caja que muestran la distribución de la probabilidad post-
test en los 85 casos con sospecha de coartación de aorta (CoAo), diagnosticada  28 
semanas (A) y > 28 semanas (B), en función del resultado posnatal. Las líneas negras 
continuas horizontales en el interior de las cajas representan las medianas, mientras 
que las bases de cada una de las cajas representan los cuartiles tercero y primero 
(rango intercuartil). Las patillas que se unen a cada base del rectángulo con una línea 
perpendicular, corresponden al valor máximo y mínimo de la distribución que no se 
consideran valores anómalos. Los puntos individuales representan valores muy 
extremos (aquellos que se alejan del primer o del tercer cuartil una distancia superior a 
1.5 veces la amplitud intercuartil). Los números dentro de los diagramas de caja 
representan las medias. 
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VALORACIÓN LONGITUDINAL PRENATAL DE LAS DIMENSIONES CARDÍACAS 
En todos los fetos del Grupo A dispusimos de exámenes ecográficos de 
seguimiento con un intervalo ≥ 8 semanas desde el primer estudio ecocardiográfico, 
sin embargo estos estudios sólo los tuvimos disponibles en 5 casos del Grupo B. Por 
lo tanto, restringimos este análisis al Grupo A. La EG media en la que se realizó la 
primera ecocardiografía fue 22.8  3.7 y 36.4  2.1 semanas, respectivamente. 
Con la valoración longitudinal observamos que la tasa de crecimiento del AAo 
y del istmo aórtico (corte 3VT) fue menor en pacientes en los que la CoAo fue 
confirmada posnatalmente que en aquellos que fueron normales, aunque las 
diferencias sólo alcanzaron la significación estadística en el caso del AAo (0.17 vs. 
0.26 mm/semana; p < 0.001, y 0.07 vs. 0.15 mm/semana, p = 0.1, respectivamente) 
(Figura 5-A1). El AUC de la tasa de crecimiento del AAo fue de 0.90 (95% IC, 0.76-
1.0) y un punto de corte de ≤ 0.24 mm/semana tuvo una sensibilidad del 80% y 
especificidad del 100% para el diagnóstico de la CoAo. 
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Figura 5-A1. Diagramas de caja que muestran las distribuciones de la tasa de 
crecimiento del anillo aórtico (A) y del istmo aórtico en el corte de 3 vasos-tráquea (B), 
en fetos sanos y coartados. Las líneas negras continuas horizontales en el interior de 
las cajas representan las medianas, mientras que las bases de cada una de las cajas 
representan los cuartos tercero y primero (rango intercuartil). Las patillas que se unen a 
cada base del rectángulo con una línea perpendicular, corresponden al valor máximo y 
mínimo de la distribución que no se consideran valores anómalos. CoAo: coartación de 
aorta, Corte 3 VT: corte de 3 vasos-tráquea. 
 
Discusión 
Este estudio muestra, en primer lugar, que aunque el diagnóstico de la CoAo 
sigue siendo uno de los grandes desafíos en el ámbito prenatal, la precisión de la 
ecocardiografía fetal puede mejorarse mediante el empleo de un score 
multiparamétrico global basado en la combinación de parámetros cuantitativos 
morfológicos fetales junto con la EG en el momento del diagnóstico. Estos 
parámetros cuantitativos fetales pueden ayudar a diferenciar en aquellos fetos con 
asimetría cardíaca, cuáles tendrán probablemente una CoAo de los sanos. En 
segundo lugar, a pesar de la capacidad de progresión de esta cardiopatía89, su 
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diagnóstico puede realizarse con exactitud incluso en el segundo trimestre de la 
gestación, si bien la realización de controles ecocardiográficos seriados puede 
ayudar a aumentar el grado de certeza. En tercer lugar, el gran número de falsos 
positivos asociados a esta patología en la etapa prenatal puede reducirse de manera 
significativa mediante el empleo del score multiparamétrico que proponemos para 
estratificar el riesgo de la CoAo, principalmente en aquellos fetos en los que 
sospechamos una CoAo en etapas tardías de la gestación en los que, precisamente, 
suele haber una mayor proporción de falsos positivos para la CoAo, puesto que 
podemos encontrar cierto grado de asimetría cardíaca en fetos normales en el tercer 
trimestre33,45. 
El seguimiento longitudinal durante la gestación también puede mejorar la 
especificidad en el subgrupo de fetos en los que se sospecha precozmente una 
CoAo. En estos casos la obtención de una tasa de crecimiento del AAo ≤ 0.24 
mm/semana supone una sensibilidad del 80% y una especificidad del 100% para el 
diagnóstico de la CoAo. Esto tiene una gran importancia para el asesoramiento 
parental, puesto que proporciona una información relevante en el proceso de toma 
de decisiones. De hecho, muchos de los diagnósticos prenatales de la CoAo son 
falsos positivos30,33,40,41, y el verdadero riesgo de tener la CoAo puede ser 
establecido con mayor exactitud aplicando este score multiparamétrico, reduciendo 
la ansiedad de los padres y, potencialmente, el riesgo de interrupción de gestaciones 
con fetos sanos.  
El score multiparamétrico global que proponemos, incluye tres medidas 
cardíacas (z-score de la AoAs y del istmo aórtico en el corte 3VT y el cociente 
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AP/AAo) junto con la EG en el momento del diagnóstico. Esta combinación de 
parámetros resultó ser la más predictiva de la CoAo en fetos con asimetría cardíaca 
simple y aislada. Son parámetros fáciles de explorar en manos expertas, se 
encuentran incluidos, habitualmente, dentro del estudio ecocardiográfico de fetos 
con CC y tienen una buena reproducibilidad inter e intra-observador30. Además, son 
medidas objetivas y, por tanto, menos susceptibles a errores que otros parámetros 
más subjetivos y difíciles de valorar como la morfología del arco aórtico, ya sea en 
2D o con 3D o 4D, la evaluación del ángulo istmo-ductus o el estudio Doppler de las 
alteraciones del flujo en el istmo aórtico, parámetros todos ellos que se han 
propuesto como predictivos de la CoAo30,40,53,61,62. Por otro lado, nuestro estudio 
confirma la utilidad de los z-scores para la evaluación de CC en vida fetal.  
Nuestros resultados también confirman que los casos con CoAo confirmada 
posnatalmente, se asocian a un menor crecimiento en vida fetal de la AoAs y del 
arco transverso, lo que conduce a un grado variable de hipoplasia del arco aórtico5. 
Por lo tanto, siempre que se sospeche prenatalmente la existencia de una CoAo es 
importante la valoración de la totalidad del arco aórtico. Pese a la alta incidencia en 
nuestra serie de esta forma más severa de la CoAo, que estaba presente hasta en 
un 84% de nuestros pacientes con CoAo confirmada posnatalmente, la mortalidad 
quirúrgica en nuestra población de estudio (2/40, 5%) fue similar a la referida (3-6%) 
por la Sociedad Europea de Cirugía Cardiotorácica durante el periodo 2003-201190. 
Se ha postulado que la PVCSI puede aumentar la probabilidad de la 
CoAo54,69. En nuestra serie la incidencia de este hallazgo fue similar en los fetos 
coartados y en los sanos, no ayudando, por tanto, a distinguir entre verdaderos y 
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falsos positivos. Nuestros resultados son similares a los publicados en series 
previas29,30 y confirman que esta anomalía venosa puede provocar una asimetría 
cardíaca debido a la sobrecarga de volumen relativa sobre el corazón derecho, que 
conduciría al diagnóstico de falsos positivos de CoAo29. 
Las principales limitaciones de este estudio, son, en primer lugar, su 
naturaleza retrospectiva. Sin embargo, está basado en una recogida de datos 
prospectiva y detallada. En segundo lugar, este estudio no fue diseñado para 
evaluar el rendimiento de un programa de cribado cardíaco fetal, si no para evaluar 
la capacidad de la ecocardiografía fetal para el diagnóstico de la CoAo. En tercer 
lugar, será necesario validar nuestros resultados en futuros estudios y analizar el 
rendimiento de nuestro score multiparamétrico en fetos con alteraciones 
cromosómicas y con asimetría cardíaca asociada a diferentes cardiopatías mayores, 
en los que el score propuesto en este estudio no se ha llevado a cabo. Sin embargo, 
el score que proponemos es suficientemente robusto para la mejora del diagnóstico 
prenatal de la CoAo en el contexto, de por sí complejo, de una asimetría cardíaca 
aislada detectada en la segunda mitad de la gestación, dado el tamaño muestral de 
nuestro estudio (una de las mayores series de fetos con sospecha de CoAo 
aportada por un solo centro) y su homogeneidad (únicamente fueron estudiados 
fetos cromosómicamente normales con asimetría cardíaca aislada). 
Conclusión 
El empleo de un score multiparamétrico que incluye tres medidas cardíacas 
(z-score de la AoAs y del istmo aórtico en el corte 3VT y el cociente AP/AAo) junto 
con la EG en el momento del diagnóstico, puede mejorar la capacidad de la 
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ecocardiografía fetal a la hora de estratificar el riesgo de la CoAo. La simplicidad y 
objetividad de sus componentes puede permitir su implementación en unidades de 
cardiología fetal. 
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PUBLICACIÓN ORIGINAL DEL PRIMER ARTÍCULO (A1)
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5.2. SEGUNDO ARTÍCULO (A2) 
Utilidad de un score multiparamétrico edad gestacional-
específico para la predicción de coartación de aorta. 
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RESUMEN DEL SEGUNDO ARTÍCULO (A2) 
Título 
Utilidad de un score multiparamétrico edad gestacional-específico para la predicción 
de la coartación de aorta. 
Hipótesis 
El empleo de un score multiparamétrico global incluyendo tres parámetros 
ecocardiográficos y la EG en el momento del diagnóstico, puede ayudar a estratificar 
el riesgo de tener una CoAo en fetos con asimetría cardíaca (con dominancia 
derecha) simple y aislada91. Sin embargo, su rendimiento es diferente dependiendo 
de la EG al diagnóstico, permitiendo una mejor discriminación entre fetos sanos y 
coartados más allá de la semana 28 de gestación. 
Objetivo 
 Analizar, de manera independiente, las características ecocardiográficas de 
los fetos con sospecha de CoAo  28 semanas (grupo de diagnóstico precoz) y > 28 
semanas (grupo de diagnóstico tardío) y evaluar el rendimiento de un score-EG 
específico para el diagnóstico de la CoAo, más simple que el score global, que 
incluya dos parámetros como máximo. 
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    Material y métodos 
Se trata de un estudio retrospectivo, llevado a cabo en un centro terciario de 
referencia. Recogimos todos aquellos fetos sometidos a una ecocardiografía 
prenatal por asimetría cardíaca entre 2003 y 2013. El diagnóstico de asimetría 
cardíaca se confirmó en el estudio ecocardiográfico, y su diagnóstico, tanto en el 
grupo de diagnóstico precoz como tardío, se basó en la valoración subjetiva del 
corte de “4 cámaras” y tractos de salida, de manera que la anchura del ventrículo 
izquierdo y/o de la AoAs fueran menores que sus homólogos derechos. Sólo se 
incluyeron aquellos casos de fetos nacidos vivos, con crecimiento intrauterino normal 
en los que se sospechaba la existencia de una CoAo simple y con seguimiento 
posnatal completo. Por lo tanto, se excluyeron aquellos casos con CIV, 
probablemente en el contexto de una obstrucción del arco aórtico con CIV mal 
alineada. Se incluyeron también aquellos pacientes con anomalías extracardíacas 
que no interferirían en el manejo posnatal convencional de la CoAo. Se consideraron 
también en el estudio cinco fetos en los que se realizó un estudio ecocardiográfico 
por la existencia de anomalías extracardíacas detectadas en estudios ecográficos 
rutinarios y en los que se observó una asimetría cardíaca en el examen cardíaco. El 
estudio fue aprobado por el Comité Ético de nuestro Hospital.  
Los exámenes ecográficos fetales incluyeron un estudio estructural 
extracardíaco y una ecocardiografía completa85,86. La metodología para la 
realización de las mediciones ecocardiográficas se ha descrito en la publicación 
previa91. Estas mediciones y el cálculo de los cocientes entre las estructuras 
cardíacas derechas e izquierdas (VT/VM, AP/AAo y TP/AoAs) fueron llevadas a 
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cabo durante el estudio diagnóstico ecocardiográfico. El cálculo de los z-scores de 
las dimensiones cardíacas se realizó empleando las tablas publicadas en la literatura 
para ello46,50,87. Para el cálculo de los z-scores se empleó la EG siempre y cuando 
estuvieran disponibles los datos de la ecografía del primer trimestre. En el resto de 
los casos, se utilizó la longitud femoral (3 casos) para dichos cálculos. También se 
recogieron datos respecto a la apariencia subjetiva del arco aórtico (hipoplasia difusa 
de todo el arco aórtico desde la AoAs hasta el istmo distal o no), la PVCSI y 
parámetros funcionales tales como la valoración mediante Doppler color del flujo en 
el arco aórtico (anterógrado vs. mixto con flujo anterógrado y revertido dependiente 
del ductus arterioso) y del flujo a nivel del foramen oval. Definimos flujo “mixto” a 
nivel del arco aórtico cuando ambos componentes, flujo anterógrado y flujo ductus-
dependiente, contribuyen de manera más o menos equitativa al relleno del arco. 
Rellenos revertidos de menor cuantía fueron calificados como flujo anterógrado. Se 
consideró flujo “bidireccional” a nivel del foramen oval cuando la cantidad del 
cortocircuito izquierda-derecha fue igual o superior al de derecha-izquierda.  
Se realizó una valoración longitudinal del crecimiento de las diferentes 
estructuras cardíacas entre la primera y la última ecocardiografía antes del parto. En 
todos los casos el intervalo entre ambos estudios fue ≥ 8 semanas. La tasa de 
crecimiento se calculó restando la primera medida de la última y dividiendo el 
resultado por el número de semanas que pasaron entre los dos exámenes, 
obteniendo el resultado en milímetros por semana.  
Se recomendó la realización de una técnica invasiva para el estudio 
citogenético fetal siempre y cuando además de la sospecha de la CoAo existieran 
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anomalías extracardíacas asociadas o factores clínicos de alto riesgo. En el resto de 
los casos, el estudio del cariotipo se realizó posnatalmente en función de los 
hallazgos clínicos. Los estudios ecográficos se realizaron por médicos especialistas 
en Medicina Fetal empleando equipos de alta calidad ajustados de manera 
apropiada, tanto en modo-B como Doppler, para el estudio cardíaco fetal. Todos los 
casos fueron analizados junto con un cardiólogo pediátrico. En aquellos casos que 
decidieron continuar con la gestación, se propuso la realización de ecocardiografías 
seriadas cada 4-6 semanas y se recomendó la atención perinatal en un centro 
terciario.  
Los resultados posnatales se comprobaron a través nuestros archivos 
médicos. Cualquier otra información relevante fue solicitada al hospital de origen de 
la paciente. El manejo posnatal de estos casos fue similar a lo largo de todo el 
periodo de estudio y ha sido también descrita en la publicación previa91. Aquellos 
recién nacidos en los que la CoAo no se confirmó durante el periodo neonatal, 
fueron sometidos a un seguimiento cardiológico, incluyendo ecocardiografías al mes 
y a los 6 meses de edad con el objetivo de detectar los casos de CoAo de 
presentación tardía29. En todos los casos supervivientes se consiguieron los datos 
relativos al seguimiento posnatal durante al menos 6 meses. 
 
ANÁLISIS ESTADÍSTICO 
Los datos se expresaron como media  DE o n (%), a menos que se indicara 
lo contrario. Se compararon los diferentes parámetros ecocardiográficos en función 
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de los resultados posnatales (confirmación posnatal de CoAo vs. falsos positivos) en 
los dos grupos de estudio: aquellos con sospecha de CoAo ≤ 28 semanas (grupo de 
diagnóstico precoz) y aquellos con sospecha de CoAo > 28 semanas (grupo de 
diagnóstico tardío). Este punto de corte de EG fue elegido basándonos en los 
resultados de nuestro estudio previo, en el que observamos que este punto de corte 
era el que tenía un mejor balance entre sensibilidad y especificidad y, por tanto, un 
mayor rendimiento predictivo91. El crecimiento de las principales dimensiones 
cardíacas en cada grupo de estudio se ha representado mediante diagramas de 
caja. Las diferencias respecto a las variables categóricas fueron analizadas 
mediante la prueba chi-cuadrado o la prueba exacta de Fisher y para las variables 
continuas a través de la prueba t de Student o la prueba U de Mann-Whitney, según 
lo apropiado en cada caso. Posteriormente, se llevó a cabo un análisis de regresión 
logística sobre los parámetros que resultaron ser los más discriminativos en el 
análisis univariable con el objetivo de valorar su interdependencia y seleccionar la 
mejor combinación de predictores en ambos grupos de estudio. A partir de las 
curvas ROC (receiver-operating curves) de los parámetros seleccionados por 
regresión, escogimos el punto de corte óptimo (con mejor balance entre sensibilidad 
y especificidad) de cada uno de ellos y calculamos los LR (positivos y negativos) 
correspondientes a cada uno de estos puntos de corte. Basándonos en estos LR, 
desarrollamos los scores para la predicción prenatal de la CoAo. Con el objetivo de 
construir un modelo simple y preciso, limitamos a dos el número máximo de 
parámetros incluidos en el score, y seleccionamos la combinación de pares de 
variables con mejor rendimiento diagnóstico para cada grupo de estudio. Los 
resultados obtenidos con estos nuevos scores-EG específicos fueron comparados 
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con los conseguidos aplicando nuestro score multiparamétrico global previamente 
publicado91. El grado de significación “p” se calculó de manera bilateral y el criterio 
para establecer la significación estadística fue la existencia de un valor de p < 0.05. 
Se analizaron los datos mediante el programa SPSS 20.0 (SPSS, Chicago, IL, USA).  
Resultados 
Durante el periodo de estudio, se sospechó la existencia de una CoAo en 173 
fetos. Se realizó estudio de cariotipo fetal en 62 casos (36%) y se excluyeron del 
análisis final 58 de los 173 fetos. En la Figura 1-A2 se resume el resultado de la 
población total y los motivos de exclusión.  
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El grupo de estudio final estuvo formado por 115 fetos nacidos vivos con 
cariotipo normal. Sus características más importantes se representan en la Tabla 1-
A2. Los resultados de los primeros 85 casos se publicaron en el trabajo previo91.  
Variable Valor  
Población de estudio, n 115 
EG media al diagnóstico de la asimetría cardíaca, semanas (DE, rango) 27.7 (6.5, 16 – 38) 
Diagnóstico en ecografía de semana 19-22, n (%) 
Diagnóstico en ecografía de semana 32-36, n (%) 
Ecocardiografía por TN aumentada 
Otros* 
41 (35.7) 
41 (35.7) 
8 (7.0) 
25 (21.7) 
Características del diagnóstico prenatal, n (%) 
         Pacientes remitidas de otros centros  
 Sospecha de asimetría cardíaca 
              Sospecha de asimetría cardíaca y antecedentes médicos 
              Sospecha de anomalía extracardíaca 
              Sospecha de anomalía extracardíaca y antecedentes médicos 
         Pacientes inicialmente atendidas en nuestro centro 
       Sospecha de asimetría cardíaca 
 
86 (74.8) 
79 
2 
4 
1 
29 (25.2) 
29 
Tipo de gestación, n (%) 
         Única 
 
115 (100) 
Otras anomalías cardíacas menores, n (%) 
         Persistencia de vena cava superior izquierda 
12 (10.4) 
12  
Anomalías extracardíacas, n (%) 
         Arteria umbilical única 
 Atresia de esófago 
 Pielectasia bilateral 
 Quiste de plexos coroideos 
 Agenesia de ductus venoso 
 Persistencia de vena umbilical derecha (variante intrahepática) 
 Riñón ectópico (pélvico) 
 Quiste de cordón umbilical  
 Hemorragia cerebelar   
 Pies equino-varos bilaterales       
 Huesos largos cortos                                         
17 (14.8) 
4 
2 
3 
1  
1 
1 
1 
1 
1 
1 
1 
EG media al nacimiento, semanas (DE, rango) 38.7 (1.4, 34 – 41) 
Peso medio al nacimiento, g (DE, rango) 3204.0 (515.2, 1780 – 4650) 
Tabla 1-A2. Características prenatales de la población de estudio. DE: desviación estándar, 
EG: edad gestacional. *, Ecografías generalmente solicitadas por la paciente, la mayoría 
alrededor de la semana 28. 
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En 52 recién nacidos (45%) se confirmó posnatalmente la existencia de la 
CoAo, siendo excluida en los 63 casos restantes. La mayoría de los pacientes 
(49/52, 94.2%) fueron sometidos a corrección quirúrgica, que fue llevada a cabo a 
una edad media de 13.0 ± 13.9 días (mediana 9 días, rango 4-72). Un neonato 
falleció a los 9 días de vida, antes de ser sometido a intervención quirúrgica, debido 
a una atrofia muscular espinal tipo I confirmada en el estudio postmortem, y dos 
pacientes, que en el momento de la redacción del trabajo tenían 3 años y 8 meses 
de edad, no habían sido sometidos aún a corrección quirúrgica. La mayoría de los 
pacientes están vivos (49/51, 96%), y dos neonatos fallecieron en el postoperatorio 
inmediato, como consecuencia de un fallo cardíaco refractario a drogas vasoactivas. 
La duración media del seguimiento posnatal fue de 47.0 ± 29.6 meses (mediana 
40.7 meses, rango 6.3-112.8 meses). 
 
PREDICCIÓN PRENATAL EN EL PRIMER ESTUDIO ECOCARDIOGRÁFICO EN AMBOS 
GRUPOS DE ESTUDIO (DIAGNÓSTICO PRECOZ Y DIAGNÓSTICO TARDÍO) 
No encontramos diferencias significativas respecto a los parámetros 
cardíacos en fetos con CoAo confirmada en función de la EG en el momento del 
diagnóstico de la asimetría cardíaca. Sin embargo, los casos falsos positivos de 
diagnóstico tardío tuvieron z-scores del istmo aórtico, tanto en corte 3VT como en el 
sagital, significativamente menores que los falsos positivos de diagnóstico precoz (-
1.6 vs. -1, p = 0.044 y -1.4 vs. -0.7, p = 0.024, respectivamente). 
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GRUPO DE DIAGNÓSTICO PRECOZ    
Los hallazgos ecocardiográficos en los 57 fetos de este grupo de estudio en 
función de su resultado posnatal se representan en la Tabla 2-A2.  
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Los fetos con CoAo confirmada (n = 43) tuvieron z-scores de la VM, AAo, 
AoAs y del istmo aórtico significativamente más pequeños, con cocientes 
istmo/ductus arterioso también menores respecto a los fetos sanos. De manera 
similar, los cocientes VT/VM, AP/AAo y TP/AoAs fueron mayores y hubo más casos 
de hipoplasia subjetiva del arco aórtico en fetos con CoAo confirmada 
posnatalmente que en fetos sanos. Aplicando sobre estos parámetros un análisis 
multivariable, los parámetros seleccionados como más predictivos de la CoAo 
fueron: el z-score de la AoAs, el z-score del istmo aórtico en ambos planos, y los 
cocientes VT/VM y TP/AoAs. Sus respectivos puntos de corte con el mejor 
rendimiento predictivo y los LR para su presencia (LR positivo) o ausencia (LR 
negativo) se muestran en la Tabla 3-A2.  
Tabla 3-A2. Puntos de corte óptimos, precisión diagnóstica y likelihood ratios de los 
parámetros ecocardiográficos prenatales con mejores resultados predictivos de coartación 
de aorta, seleccionados mediante análisis multivariable en el grupo de diagnóstico precoz y 
tardío. LR: likelihood ratio, LR (+): likelihood ratio positivo, LR (-): likelihood ratio negativo, 
3VT: 3 vasos y tráquea.  
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Teniendo en cuenta que en este grupo la odds pre-test para la CoAo fue de 
3.1 (43/14), pudimos estimar la probabilidad post-test de la CoAo aplicando los LR 
de cada uno de los parámetros considerados individualmente y en combinaciones de 
dos en dos. El AUC de cada uno de los posibles scores se representa en la Tabla 4-
A2. La combinación con la mejor AUC fue la formada por el z-score de la AoAs y del 
istmo aórtico (corte 3VT).  
Tabla 4-A2. Precisión diagnóstica de los parámetros ecocardiográficos seleccionados 
mediante regresión logística en el grupo de diagnóstico precoz combinándolos por parejas y 
considerados individualmente, y precisión de nuestro score previo global91 aplicado a este 
grupo de estudio (diagnóstico precoz). AAo: anillo aórtico, AoAs: aorta ascendente, AP: 
anillo pulmonar, AUC: área bajo la curva ROC, corte 3VT: corte de 3 vasos y tráquea, EG: 
edad gestacional, FN: tasa de falsos negativos, FP: tasa de falsos positivos, TP: tronco 
pulmonar, VM: válvula mitral, VT: válvula tricúspide. Valor en negrita = mejor AUC.  
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Empleando este score biparamétrico [z-score de la AoAs y del istmo aórtico 
(corte 3VT)], la odds post-test de la CoAo de un feto con asimetría cardíaca 
detectada ≤ 28 semanas y con ambos parámetros presentes es: 
Odds post-test = Odds pre-test x LR1 x LR2 = 3.1 x 3.7 x 3.9 = 44.7 
y la probabilidad post-test de la CoAo resultante es: 
Probabilidad post-test (%) = [Odds post-test / (odds post-test + 1)] x 100 =  
 = [44.7/45.7] x 100 = 97.9% 
 Sin embargo, si ambas variables están ausentes, la odds post-test de la CoAo 
es: 
                                   3.1 x 0.2 x 0.004 = 0.02 
y la probabilidad post-test de la CoAo (%) es: 
[0.02/1.02] x 100 = 2.0% 
 La mediana (rango) de la probabilidad de la CoAo en fetos con CoAo 
confirmada fue de 97.8% (31.5-97.8%); mientras que en los fetos sanos fue de 2.4% 
(2.4-70.7%) (p < 0.001). El punto de corte de la probabilidad post-test de la CoAo 
asociado a una máxima sensibilidad y obtenido a partir de las curvas ROC fue el 
31% [sensibilidad 100% (IC 95%, 89-100%), especificidad 64% (IC 95%, 35-85%), 
valor predictivo negativo 100% (IC 95%, 65-100%), y valor predictivo positivo 89% 
(IC 95%, 75-96%)]. El punto de corte con la máxima especificidad fue el 71%, cuyos 
valores respectivos fueron 88% (IC 95%, 72-95%), 100% (IC 95%, 74-100%), 73% 
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(IC 95%, 48-89%) y 100% (IC 95%, 88-100%). En la zona “intermedia” entre estos 
dos puntos de corte, hubo 8 fetos (14%) distribuidos igualmente en falsos y 
verdaderos positivos para la CoAo.  
GRUPO DE DIAGNÓSTICO TARDÍO    
Los hallazgos ecocardiográficos en los 58 fetos de este grupo de estudio en 
función de su resultado posnatal, se muestran en la Tabla 5-A2. Los parámetros 
seleccionados tras la aplicación del análisis multivariable fueron los cocientes VT/VM 
y TP/AoAs. Sus respectivos puntos de corte con el mejor rendimiento predictivo y los 
LR para su presencia (LR positivo) o ausencia (LR negativo) se muestran en la 
Tabla 3-A2. A partir de la odds pre-test para la CoAo, que en el grupo de diagnóstico 
tardío fue de 0.2 (9/49), pudimos estimar la probabilidad post-test de la CoAo 
aplicando los LR de cada uno de los parámetros considerados individualmente y en 
combinación. El AUC de cada uno de los posibles scores se representa en la Tabla 
6-A2. La combinación del cociente VT/VM con el cociente TP/AoAs obtuvo la mejor 
AUC.  
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Tabla 6-A2. Precisión diagnóstica de los parámetros ecocardiográficos seleccionados 
mediante regresión logística en el grupo de diagnóstico tardío combinándolos por parejas y 
considerados individualmente, y precisión de nuestro score previo global91 aplicado a este 
grupo de estudio (diagnóstico tardío). AAo: anillo aórtico, AoAs: aorta ascendente, AP: anillo 
pulmonar, AUC: área bajo la curva ROC, FN: tasa de falsos negativos, FP: tasa de falsos 
positivos, TP: tronco pulmonar, VM: válvula mitral, VT: válvula tricúspide, 3VT, 3 vasos-
tráquea. Valor en negrita = mejor AUC. 
 
Empleando este score biparamétrico (cocientes VT/VM y TP/AoAs), la odds 
post-test de la CoAo de un feto con asimetría cardíaca detectada en la semana 32 y 
con ambos parámetros presentes es: 
Odds post-test = Odds pre-test x LR1 x LR2 = 0.2 x 2.3 x 3.6 = 1.6 
y la probabilidad post-test de la CoAo resultante es: 
Probabilidad post-test (%) = [Odds post-test / (odds post-test + 1)] x 100 =  
 = [1.6/2.6] x 100 = 61.5% 
 Por otro lado, si ambas variables están ausentes, la odds post-test de la CoAo 
es: 
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                                   0.2 x 0.5 x 0.2 = 0.02 
y la probabilidad post-test de la CoAo (%) es: 
[0.02/1.02] x 100 = 2.0% 
 La mediana (rango) de la probabilidad de la CoAo en fetos con CoAo 
confirmada fue del 62.3% (2.0-62.4%); mientras que en los fetos sanos fue del 2.0% 
(2.0-62.4%) (p = 0.001). El punto de corte de la probabilidad post-test de la CoAo 
asociado a una máxima sensibilidad y obtenido a partir de las curvas ROC fue el 
26% [sensibilidad 88% (IC 95%, 53-98%), especificidad 77% (IC 95%, 63-87%), 
valor predictivo negativo 97% (IC 95%, 86-100%), y valor predictivo positivo 41% (IC 
95%, 22-64%)]. El punto de corte con la máxima especificidad fue el 55%, cuyos 
valores respectivos fueron 63% (IC 95%, 31-86%), 91% (IC 95%, 79-96%), 93% (IC 
95%, 81-98%) y 56% (IC 95%, 27-81%). En la zona “intermedia” entre estos dos 
puntos de corte, hubo también 8 fetos (14%) de los cuales dos fueron verdaderos 
positivos y 6 falsos positivos para la CoAo.  
 
SCORE MULTIPARAMÉTRICO GLOBAL VERSUS SCORES EG-ESPECÍFICOS 
En la Figura 2-A2 se representan los diagramas de caja que muestran las 
distribuciones de la probabilidad post-test de la CoAo en función del resultado 
posnatal (fetos coartados vs. fetos sanos) obtenidas mediante la aplicación de 
nuestro score global previamente publicado91 y de los nuevos scores-EG específicos 
en cada uno de los grupos de estudio (diagnóstico precoz y tardío).  
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Figura 2-A2. Diagramas de caja que muestran las distribuciones de la probabilidades 
post-test de la coartación de aorta (CoAo) en función del resultado posnatal obtenidas 
mediante la aplicación de nuestro score global previo91 comparadas con aquellas 
calculadas aplicando los scores EG-específicos en  el grupo de diagnóstico precoz (A) y 
tardío (B). Las líneas negras continuas horizontales en el interior de las cajas 
representan las medianas, mientras que las bases de cada una de las cajas 
representan los cuartiles tercero y primero (rango intercuartil). Las patillas que se unen 
a cada base del rectángulo con una línea perpendicular, corresponden al valor máximo 
y mínimo de la distribución que no se consideran valores anómalos. Los puntos 
individuales representan valores muy extremos (aquellos que se alejan del primer o del 
tercer cuartil una distancia superior a 1.5 veces la amplitud intercuartil). Los números 
dentro de los diagramas de caja representan las medias. ‡‡, p < 0.001; ‡‡‡, p = 0.001. 
EG: edad gestacional. 
 
La comparación entre el AUC de las curvas ROC de ambos scores en el 
grupo de diagnóstico precoz y tardío se muestra en la Tabla 4-A2 y 6-A2, 
respectivamente, y revelan cómo el rendimiento predictivo del score-EG específico 
es mejor que el del score global en el grupo de diagnóstico precoz; mientras que en 
el grupo de diagnóstico tardío, los resultados de ambos scores son similares.  
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VALORACIÓN LONGITUDINAL PRENATAL DE LAS DIMENSIONES CARDÍACAS 
En 40 fetos del grupo de diagnóstico precoz y en 7 del grupo de diagnóstico 
tardío tuvimos disponibles ecografías de seguimiento con un intervalo  8 semanas 
desde la primera ecocardiografía. Por lo tanto, restringimos este análisis únicamente 
al grupo de diagnóstico precoz. La EG media en la que se realizó la primera y la 
última ecocardiografía en estos fetos fue 22.3 ± 2.9 semanas y 35.7 ± 3.9 semanas, 
respectivamente. Las tasas de crecimiento del AAo y del istmo aórtico (corte 3VT) 
fueron menores en los casos en los que se confirmó la existencia de una CoAo que 
en los sanos (0.16 vs. 0.25 mm/semana; p = 0.019, y 0.08 vs. 0.14 mm/semana, p = 
0.030, respectivamente) (Figura 3-A2). Una tasa de crecimiento del AAo ≤ 0.24 
mm/semana tuvo un LR positivo y negativo de 2.2 (IC 95%, 1.0-6.8) y 0.3 (IC 95%, 
0.1-1.1), respectivamente, para el diagnóstico de la CoAo. De manera similar, para 
una tasa de crecimiento del istmo aórtico ≤ 0.13 mm/semana, estos valores fueron 
2.3 (IC 95%, 0.8-9.3) y 0.4 (IC 95%, 0.1-1.6), respectivamente. Cuando esta 
información se tuvo en cuenta en la predicción hecha en la primera ecocardiografía 
aplicando el score-EG específico, la sensibilidad para el diagnóstico de la CoAo 
mejoró hasta un 93% (IC 95%, 70-99%) cuando el crecimiento de ambas estructuras 
estaba en o por debajo de sus respectivos puntos de corte, hasta un 94% (IC 95%, 
72-99%) si sólo era el crecimiento del istmo aórtico el que estaba en su punto de 
corte o por debajo, y hasta un 95% (IC 95%, 78-99%) si sólo era el crecimiento del 
AAo  el que se encontraba en o por debajo de su punto de corte, siempre para una 
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tasa fija de falsos positivos del 10%. En todos los casos, la especificidad ascendió al 
100% (IC 95%, 51-100%), para una tasa fija de falsos negativos del 10%. 
Figura 3-A2. Diagramas de caja que muestran las distribuciones de la tasa de crecimiento 
del anillo aórtico (A) y del istmo aórtico en el corte de 3 vasos-tráquea (B), en fetos sanos y 
coartados. Las líneas negras continuas horizontales en el interior de las cajas representan 
las medianas, mientras que las bases de cada una de las cajas representan los cuartos 
tercero y primero (rango intercuartil). Las patillas que se unen a cada base del rectángulo 
con una línea perpendicular, corresponden al valor máximo y mínimo de la distribución que 
no se consideran valores anómalos. CoAo: coartación de aorta, corte 3VT: corte de 3 vasos-
tráquea. 
 
Discusión 
Estudios recientes han demostrado que algunos parámetros 
ecocardiográficos, tanto morfológicos como funcionales, pueden ser de utilidad para 
predecir mejor la probabilidad de confirmación posnatal de la CoAo30,61. 
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El score multiparamétrico global que publicamos previamente91 incluye cuatro 
parámetros, tres de los cuales están basados en mediciones cardíacas (z-score de 
la AoAs y del istmo aórtico en el corte 3VT y el cociente AP/AAo) junto con la EG en 
el momento del diagnóstico. Esta combinación de parámetros resultó ser la más 
predictiva de la CoAo en fetos con asimetría cardíaca simple y aislada, permitiendo 
una mejor discriminación entre fetos sanos y coartados en etapas tardías de la 
gestación (>28 semanas) que en fases más precoces (≤28 semanas). Este estudio 
muestra cómo, en comparación con el score previo global, el empleo de scores EG-
específicos (≤28 semanas y >28 semanas) basados únicamente en la combinación 
de dos parámetros morfológicos cardíacos, estratifica mejor el riesgo de la CoAo en 
fetos con asimetría cardíaca simple y aislada, y principalmente en aquellos con 
sospecha precoz de CoAo (≤ 28 semanas). De modo que en aquellos fetos con 
asimetría cardíaca de debut precoz (≤ 28 semanas) y una probabilidad post-test de 
la CoAo <31%, podríamos tranquilizar a los padres puesto que es improbable que 
posnatalmente se confirme la existencia de una CoAo. Por el contrario, si en ese 
mismo escenario tenemos una probabilidad post-test de la CoAo 71%, es muy 
probable que dicha patología se confirme posnatalmente. De manera similar, en el 
contexto de una asimetría cardíaca de debut tardío (>28 semanas), si obtenemos 
una probabilidad post-test de la CoAo <26%, podemos estar bastante seguros de 
que no se confirmará posnatalmente el diagnóstico. Por tanto, estos dos scores EG-
específicos pueden ayudar a tranquilizar a los padres, algo fundamental en el 
contexto de la CoAo puesto que es una patología cuya sospecha prenatal 
únicamente se basa en la presencia de una asimetría cardíaca con dominancia de 
estructuras derechas y asociada a una alta tasa de falsos positivos. En 
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consecuencia, estos hallazgos tienen una gran repercusión en el asesoramiento 
parental, en el proceso de toma de decisiones y en la planificación de la atención 
posnatal30,33,40,41,91. 
Los scores EG-específicos están basados en la combinación de dos 
mediciones cardíacas tanto en el grupo de diagnóstico precoz (≤28 semanas) (z-
score de la AoAs e istmo aórtico en el corte 3VT) como en el de diagnóstico tardío 
(>28 semanas) (cocientes VT/VM y TP/AoAs). Estas combinaciones tuvieron el 
mejor rendimiento diagnóstico para la CoAo, con el mejor balance entre sensibilidad 
y especificidad, en fetos con asimetría cardíaca simple y aislada. Estos parámetros 
son fáciles de explorar en manos expertas, están incluidos, habitualmente, en el 
estudio ecocardiográfico de fetos con CC y tienen una buena reproducibilidad inter e 
intra-observador30. Además son mediciones objetivas y, por tanto, menos 
susceptibles a errores que otros parámetros más subjetivos y difíciles de valorar 
como la morfología del arco aórtico, ya sea en 2D o con 3D o 4D, la evaluación del 
ángulo istmo-ductus o el estudio Doppler de las alteraciones del flujo en el istmo 
aórtico, parámetros todos ellos que se han propuesto como predictivos de la 
CoAo30,40,53,61,62. 
 Los parámetros cardíacos seleccionados mediante regresión logística difieren 
entre ambos grupos diagnósticos: mientras que en el grupo de diagnóstico precoz 
los mejores predictores fueron aquellas variables directamente relacionadas con las 
dimensiones aórticas, en el tardío los marcadores más predictivos fueron los signos 
indirectos. En ese sentido, hay que reseñar que así como los fetos con CoAo 
confirmada posnatalmente tuvieron características ecocardiográficas similares en 
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cualquier momento de la gestación, independientemente de la EG al diagnóstico 
(≤28 semanas y >28 semanas), los fetos sanos (falsos positivos) con asimetría 
cardíaca de debut tardío tuvieron z-scores del istmo aórtico significativamente 
menores que los falsos positivos del grupo de diagnóstico precoz. Por lo tanto, el 
istmo aórtico no es un parámetro de utilidad para diferenciar entre verdaderos y 
falsos positivos en el grupo de diagnóstico tardío, puesto que su tamaño es similar 
en fetos sanos y en fetos coartados. Esto puede explicarse no sólo por la 
dominancia fisiológica de estructuras cardíacas derechas que podemos 
encontrarnos en fetos sanos en etapas tardías de la gestación45, y el normal 
estrechamiento gradual del arco aórtico cuya porción más estrecha es el istmo distal, 
sino también porque el istmo aórtico, en condiciones normales, tiene una patrón de 
crecimiento bimodal en vida fetal, siendo éste más rápido antes de la semana 28 y 
más lento en etapas más tardías92,93. De manera que para estratificar el riesgo de 
confirmación posnatal en fetos con asimetría cardíaca de debut tardío es más útil la 
valoración del grado de asimetría cardíaca determinado mediante los cocientes entre 
estructuras cardíacas derechas e izquierdas y, en concreto, mediante los cocientes 
VT/VM y TP/AoAs. El score multiparamétrico global previo está construido partiendo 
de una población global de estudio con una distribución asimétrica de los verdaderos 
y falsos positivos. Mientras que la mayoría de los casos verdaderamente coartados 
se concentraban en el grupo de diagnóstico precoz (≤28 semanas), los falsos 
positivos estaban en su mayoría en el grupo de diagnóstico tardío (>28 semanas)91. 
Esto puede explicar, en primer lugar, el mejor rendimiento del score global en etapas 
más tardías de la gestación, puesto que estos casos con sospecha tardía de CoAo 
se benefician de las características ecocardiográficas de los verdaderos positivos 
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diagnosticados precozmente, y, en segundo lugar, explica también por qué el 
rendimiento de los scores EG-específicos es mejor, principalmente en el grupo de 
diagnóstico precoz, evitando la contaminación asociada a los falsos positivos tardíos 
que tienen estrechamiento del istmo aórtico. 
A pesar de la capacidad de progresión de la CoAo89, a la vista de nuestros 
resultados, podemos diagnosticarla en el segundo trimestre de la gestación, aunque 
la realización de controles ecocardiográficos seriados y, por tanto, la valoración del 
crecimiento de diferentes estructuras cardíacas, en concreto del AAo y el istmo 
aórtico (corte 3VT), puede ayudar a aumentar la certidumbre diagnóstica, 
especialmente en el grupo de diagnóstico precoz, pudiendo reducir potencialmente 
la tasa de falsos positivos. Además, este estudio también demuestra cómo los casos 
con CoAo confirmada posnatalmente, se asocian a un menor crecimiento en vida 
fetal de la AoAs y el arco transverso, conduciendo a un grado variable de hipoplasia 
del arco aórtico. Por lo tanto, siempre que sospeche prenatalmente la existencia de 
una CoAo es importante la valoración de la totalidad del arco aórtico5,91. Pese a la 
alta incidencia en nuestra serie de esta forma más severa de la CoAo, que estaba 
presente hasta en un 89% de nuestros pacientes con CoAo confirmada 
posnatalmente, la mortalidad quirúrgica en nuestra población de estudio (3.9%) fue 
similar a la referida (2.4-9%) por la Sociedad Europea de Cirugía Cardiotorácica 
durante el periodo 2003-201294. 
Las principales limitaciones de este estudio, son, en primer lugar, su 
naturaleza retrospectiva. Sin embargo, está basado en una recogida de datos 
sistemática y detallada. En segundo lugar, este estudio no fue diseñado para evaluar 
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el rendimiento de un programa de screening cardíaco fetal, sino para evaluar la 
capacidad de la ecocardiografía fetal para el diagnóstico de la CoAo en función de la 
EG en la que se sospechaba dicha patología basándose en la existencia de una 
asimetría cardíaca. En tercer lugar, deberán validarse nuestros resultados en futuros 
estudios comparando la utilidad de ambos scores (global y EG-específico). Sin 
embargo, los scores EG-específicos que proponemos son suficientemente robustos 
para mejorar el diagnóstico prenatal de la CoAo en el contexto, de por sí complejo, 
de una asimetría cardíaca aislada detectada en la segunda mitad de la gestación, 
dado el tamaño muestral de nuestro estudio (una de las mayores series de fetos con 
sospecha de CoAo aportada por un solo centro) y su homogeneidad (únicamente 
fueron estudiados fetos cromosómicamente normales con asimetría cardíaca simple 
y aislada). 
Conclusión 
Los scores EG-específicos pueden mejorar la precisión de la ecocardiografía 
fetal a la hora de estratificar el riesgo de la CoAo en fetos con asimetría cardíaca 
simple y aislada en función del momento de aparición de la misma y, por tanto, de la 
sospecha de CoAo [precoz (≤ 28 semanas) o tardía (> 28 semanas)]. La objetividad 
y simplicidad de sus componentes (únicamente formados por la combinación de dos 
parámetros ecocardiográficos) puede permitir su implementación en unidades de 
cardiología fetal. La información obtenida por la aplicación de estos scores puede 
ser también útil en el asesoramiento parental, con objeto de proporcionar a los 
padres una información más precisa en relación al pronóstico de su hijo. 
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5.3. TERCER ARTÍCULO (A3)      
Predicción prenatal del tipo de abordaje quirúrgico en la 
reparación de la coartación de aorta.  
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RESUMEN DEL TERCER ARTÍCULO (A3) 
Título 
Predicción prenatal del tipo de abordaje quirúrgico en la reparación de la coartación 
de aorta.  
Hipótesis 
La CoAo abarca un amplio espectro en cuanto al estrechamiento aórtico, 
pudiéndonos encontrar desde una leve constricción de la porción más distal del arco 
aórtico, generalmente en el punto de inserción del ductus arterioso, hasta una 
hipoplasia tubular difusa y severa de todo el arco aórtico1. El objetivo de la 
reparación quirúrgica de la CoAo es conseguir una corrección anatómica liberando 
por completo cualquier obstrucción que exista en el arco aórtico. Normalmente, para 
la reparación de la CoAo se emplean dos tipos de abordaje quirúrgico, EM y TL. La 
elección de uno u otro dependerá de la localización, extensión y severidad de la 
hipoplasia del arco aórtico, y de la presencia de defectos intracardíacos asociados 
que requieran ser reparados durante el periodo neonatal57. En estudios recientes se 
ha demostrado que algunos parámetros ecocardiográficos fetales morfológicos y 
funcionales pueden ser útiles a la hora de predecir mejor prenatalmente la 
probabilidad de confirmación posnatal de la CoAo30,61,91. Por tanto, nuestra hipótesis 
de estudio es que mediante parámetros ecocardiográficos fetales podría también 
predecirse prenatalmente el tipo de abordaje quirúrgico tras el nacimiento y mejorar 
así la información pronóstica dada a los padres. 
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Objetivo 
Evaluar la capacidad del estudio ecocardiográfico fetal para predecir el tipo de 
abordaje quirúrgico posnatal en la reparación de la CoAo, valorando qué parámetros 
ecocardiográficos prenatales difieren entre los distintos tipos de abordaje quirúrgico 
(EM vs.TL). 
Material y métodos 
EVALUACIÓN PRENATAL 
Se trata de un estudio retrospectivo llevado a cabo en un centro terciario de 
referencia. Recogimos los datos de los fetos sometidos a una ecocardiografía 
prenatal por sospecha de CoAo entre 2003 y 2012. La sospecha prenatal de la CoAo 
se basó en la existencia de una asimetría cardíaca de modo que el ventrículo 
izquierdo y/o la AoAs eran subjetivamente más pequeños que el ventrículo derecho 
y la arteria pulmonar, respectivamente. Puesto que nuestro objetivo primario era 
analizar la capacidad de la ecocardiografía fetal para predecir el tipo de abordaje 
quirúrgico en la reparación de la CoAo simple, que depende posnatalmente de la 
extensión y severidad del estrechamiento aórtico, sólo se incluyeron aquellos fetos 
con sospecha de CoAo no asociada a defectos cardíacos mayores, CIV, que 
probablemente se encuentren en el contexto de una CIV mal alineada con 
obstrucción del arco aórtico, y con seguimiento posnatal completo. En primer lugar 
evaluamos en los casos con CoAo confirmada posnatalmente si había diferencias 
respecto a los parámetros ecocardiográficos fetales entre ambos grupos de abordaje 
quirúrgico (EM vs. TL). En caso de que las hubiera, posteriormente analizamos el 
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rendimiento de esos parámetros para la predicción del tipo de abordaje quirúrgico en 
el subgrupo de fetos con sospecha de CoAo y alto riesgo de que ésta se confirmara 
posnatalmente para cuya selección nos basamos en la aplicación de nuestro score 
multiparamétrico global previamente publicado91. El estudio fue aprobado por el 
Comité Ético de nuestro hospital. 
 Los exámenes ecográficos fetales incluyeron un estudio estructural 
extracardíaco y una ecocardiografía completa85,86. La metodología para la 
realización de las mediciones ecocardiográficas se ha descrito en la publicación 
previa91. Durante el estudio ecocardiográfico se llevaron a cabo las mediciones de 
cada una de las estructuras cardíacas y, simultáneamente, se calcularon los z-
scores de la mayoría de ellas empleando las tablas publicadas en la literatura para 
dichos cálculos50,87. Para el cálculo de los z-scores se empleó la EG siempre y 
cuando estuvieran disponibles los datos de la ecografía del primer trimestre. En el 
resto de los casos, se utilizó la longitud femoral (1 caso) para tales cálculos. 
También se registró la apariencia subjetiva del arco aórtico (normal vs. difusamente 
hipoplásico), y parámetros funcionales tales como la valoración mediante Doppler 
color del flujo en el arco aórtico (anterógrado vs. mixto con flujo anterógrado y 
revertido dependiente del ductus arterioso) y del flujo a nivel del foramen oval. 
Definimos flujo “mixto” a nivel del arco aórtico cuando ambos componentes, flujo 
anterógrado y flujo ductus-dependiente, contribuyen de manera más o menos 
equitativa el relleno del arco. Rellenos revertidos de menor cuantía fueron calificados 
como flujo anterógrado. Se consideró flujo “bidireccional” a nivel del foramen oval 
cuando la cantidad del cortocircuito izquierda-derecha fue igual o superior al de 
derecha-izquierda. Todas estas mediciones y el cálculo de los cocientes entre las 
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estructuras cardíacas derechas e izquierdas (VT/VM, AP/AAo y TP/AoAs) fueron 
comparadas entre ambos grupos quirúrgicos (EM vs. TL). 
 Se realizó una valoración longitudinal del crecimiento de las diferentes 
estructuras cardíacas entre la primera y la última ecocardiografía antes del parto. 
Este análisis se limitó a los casos en los que el intervalo entre ambos estudios fue ≥ 
8 semanas. La tasa de crecimiento se calculó restando la primera medida de la 
última y dividiendo el resultado por el número de semanas que pasaron entre los dos 
exámenes, obteniendo el resultado en milímetros por semana. También se 
compararon estas tasas de crecimiento entre ambos grupos quirúrgicos. 
 Los estudios ecográficos se realizaron por médicos especialistas en Medicina 
Fetal empleando equipos de alta calidad. Todos los casos fueron analizados junto 
con un cardiólogo pediátrico. En aquellos casos que decidieron continuar con la 
gestación, se propuso la realización de ecocardiografías secuenciales cada 4-6 
semanas y la atención perinatal en un centro terciario.  
 
EVALUACIÓN POSNATAL 
Los resultados posnatales se comprobaron a través nuestros archivos 
médicos. Cualquier otra información necesaria se solicitó al hospital de origen de la 
paciente. El manejo posnatal de estos casos fue similar a lo largo de todo el periodo 
de estudio y ha sido también descrita en la publicación previa91. Brevemente, el 
diagnóstico de la CoAo se basa en la presencia de un estrechamiento localizado de 
la aorta torácica justo después del origen de la ASI debido a la existencia de una 
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indentación o “shelf” que protruye desde la pared posterior de la aorta, junto con la 
presencia de un flujo de alta velocidad (> 2 m/s) a través de la estenosis. El 
diagnóstico asociado de una hipoplasia del arco aórtico o del istmo se realizó 
siempre y cuando el z-score fuera inferior a -2, según los normogramas de 
referencia88. 
Respecto al tipo de abordaje quirúrgico, la TL se eligió en aquellos casos de 
CoAo simple en los que el estrechamiento aórtico está localizado a nivel yuxtaductal. 
Por el contrario, se prefirió un abordaje mediante EM en aquellos casos en los que la 
hipoplasia se extendía hasta el arco aórtico transverso proximal, o si existían 
defectos intracardíacos asociados que debían ser reparados durante el periodo 
neonatal, o cuando la hipoplasia del arco aórtico se encontraba incluida en el 
contexto de un síndrome de corazón izquierdo hipoplásico95. 
Durante el seguimiento aquellos pacientes con elevación de la tensión arterial 
o con gradiente de presión entre miembros superiores e inferiores mayor de 20 
mmHg y un gradiente medio ecográfico a nivel de la zona reparada quirúrgicamente 
mayor de 20 mmHg o con un patrón de flujo con “prolongación diastólica” fueron 
sometidos a cateterismo cardíaco. Se diagnosticó la existencia de una recoartación 
cuando el gradiente de presión medido en el cateterismo era mayor de 20 mmHg en 
la zona coartada. En todos los casos supervivientes se consiguieron los datos 
relativos al seguimiento posnatal durante al menos 12 meses. 
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ANÁLISIS ESTADÍSTICO 
Los datos se expresaron como media  DE o n (%), a menos que se indicara 
lo contrario. Para la primera parte del estudio, se compararon los diferentes 
parámetros ecocardiográficos (morfológicos y funcionales) entre los dos grupos 
quirúrgicos (EM vs. TL). Las diferencias respecto a las variables categóricas fueron 
analizadas mediante la prueba chi-cuadrado o la prueba exacta de Fisher según lo 
apropiado en cada caso y para las variables continuas a través de la prueba U de 
Mann-Whitney. Se analizaron las curvas ROC y se calculó el AUC para valorar la 
sensibilidad y la especificidad de los parámetros cardíacos para predecir el tipo de 
abordaje quirúrgico. Posteriormente, se llevó a cabo un análisis de regresión 
logística sobre los parámetros más discriminativos según el análisis univariable con 
el objetivo de valorar su interdependencia y su capacidad para predecir el tipo de 
abordaje quirúrgico. 
Para la segunda parte del estudio, aplicamos a toda la población de estudio 
nuestro score multiparamétrico global previamente publicado91 para seleccionar 
aquellos fetos con asimetría cardíaca y alto riesgo de confirmación posnatal de la 
CoAo, considerando ésta cuando la probabilidad de la CoAo obtenida mediante el 
score global era  50%. Posteriormente, aplicamos a este subgrupo de fetos con alto 
riesgo de confirmación posnatal de la CoAo los parámetros seleccionados, mediante 
el análisis de regresión logística, como más predictivos del tipo de abordaje 
quirúrgico. 
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El grado de significación “p” se calculó de manera bilateral y el criterio para 
establecer la significación estadística fue la existencia de un valor de p < 0.05. Se 
analizaron los datos mediante el programa SPSS 20.0 (SPSS, Chicago, IL, USA). 
Resultados 
Durante el periodo de estudio, se sospechó la existencia de una CoAo en 146 
fetos. La mayoría (100/146, 68%) fueron remitidos desde sus hospitales de 
referencia para la realización de un estudio ecográfico detallado, asesoramiento y 
manejo perinatal, si era necesario. Los casos restantes fueron atendidos en nuestro 
hospital desde el inicio para la realización de controles rutinarios. Se realizó estudio 
del cariotipo fetal en 54 casos (37%). La CoAo se confirmó posnatalmente en 45 
casos, pero 3 de ellos fueron excluidos del análisis final al ser sometidos a un 
manejo quirúrgico posnatal tipo ventrículo izquierdo hipoplásico puesto que las 
estructuras cardíacas izquierdas no se consideraron apropiadas para una reparación 
de tipo biventricular. En la Figura1-A3 se resume el resultado de la población total y 
los motivos de exclusión. 
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CARACTERÍSTICAS PRENATALES EN EL PRIMER ESTUDIO ECOCARDIOGRÁFICO EN 
FUNCIÓN DEL TIPO DE ABORDAJE QUIRÚRGICO 
Durante el periodo de estudio fueron evaluados 42 fetos únicos nacidos vivos 
con cariotipo normal y CoAo confirmada posnatalmente. La mayoría de los pacientes 
(40/42, 95.2%) fueron sometidos a reparación quirúrgica, la cual se llevó a cabo a 
una edad media de 14.0 ± 14.9 días (mediana 9.0 días, rango 4-71 días). Un recién 
nacido falleció a los 9 días de vida, antes de ser sometido a intervención quirúrgica, 
debido a una atrofia muscular espinal tipo I confirmada en el estudio postmortem y 
otro paciente, de 2 años de edad en el momento de la redacción del artículo, no 
había sido aún intervenido quirúrgicamente. Por lo tanto, la población final de estudio 
estaba formada por 40 pacientes, de los que 24 (60%) fueron reparados a través de 
TL y los restantes mediante EM. Sus características más importantes se muestran 
en la Tabla 1-A3. No encontramos diferencias significativas para la mayoría de las 
variables entre ambos grupos quirúrgicos, excepto en relación al peso al nacimiento 
que fue menor en el grupo de EM. 
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A la mayoría de los pacientes (36/40, 90%) se les administró prostaglandina 
E1 antes de la intervención. Los factores intraoperatorios se resumen en la Tabla 2-
A3. El tiempo medio de clampaje en el grupo de TL fue de 29 ± 11 min (mediana 24 
min, rango 15-46 min). La principal indicación del abordaje mediante EM fue la 
existencia de una hipoplasia proximal del arco aórtico (13/16, 81.3%), mientras que 
en 3 pacientes la indicación de ese tipo de abordaje fue la necesidad de reparar un 
defecto intracardíaco asociado. Todos los casos en el grupo de EM fueron reparados 
bajo CEC (tiempo medio de CEC 156 ± 35 min, mediana 158 min, rango 92-210 min) 
e hipotermia moderada.  
Características Valor, n (%) 
Toracotomía izquierda  24 (60) 
    Tipo de reparación quirúrgica*  
       Anastomosis término-terminal ampliada 15/18 (83.3) 
       Aortoplastia con colgajo de subclavia 2/18 (11.1) 
       Aortoplastia con parche 1/18 (5.6) 
Esternotomía media 16 (40) 
    Indicación para abordaje mediante esternotomía  
         Reparación intracardiaca 3 (18.7) 
     CIA (septum secundum)
†
 2 
     CIV perimembranosa (4 mm)
 †
 1 
          Hipoplasia de arco proximal 13 (81.3) 
    Tipo de reparación quirúrgica*  
         Anastomosis término-lateral 6/15 (40) 
         Anastomosis término-terminal ampliada 3/15 (20) 
         Aortoplastia con parche 6/15 (40) 
Tabla 2-A3. Características intraoperatorias según el tipo de abordaje quirúrgico. CIA: 
comunicación interauricular, CIV: comunicación interventricular. *, No pudimos obtener datos 
respecto al tipo de reparación quirúrgica en 6 pacientes del grupo de toracotomía izquierda y 
en 1 del grupo de esternotomía. †, Todos fueron diagnosticados posnatalmente.  
5 
 
TESIS DOCTORAL                 ENERY GÓMEZ MONTES 
PREDICCIÓN PRENATAL DE LA COARTACIÓN DE AORTA MATERIAL, MÉTODOS Y RESULTADOS-A3 
 
 
 177 
Los resultados postoperatorios, y en función del tipo de abordaje quirúrgico se 
muestran en la Tabla 3-A3. 
Tabla 3-A3. Resultados postoperatorios en función del tipo de abordaje quirúrgico. DE: 
desviación estándar. *, Infarto del territorio de la arteria cerebral media derecha. †, 3 tras 
anastomosis término-terminal ampliada y 1 tras aortoplastia con colgajo de subclavia. ††, 5 
tras aortoplastia con parche, 1 tras anastomosis término-lateral y 1 tras anastomosis 
término-terminal ampliada. 
 
La duración media del seguimiento posnatal fue de 46.2 ± 25.8 meses 
(mediana 44.5 meses, rango 11.4-112.5 meses). Once pacientes (27.5%) 
desarrollaron signos de recoartación requiriendo tratamiento mediante angioplastia 
con balón, que se realizó a una edad media de 91 ± 53 días (mediana 90 días, rango 
29-178 días). El periodo de estancia hospitalaria fue mayor en el grupo de EM. En 
Variable 
Población 
global 
(n=40) 
Toracotomía 
izquierda 
 (n = 24) 
Esternotomía 
media  
(n = 16) 
p 
Tiempo estancia hospitalaria (días), media (DE) 22.0 (11.9) 15.4 (5.5) 30.5 (12.6) 0.0004 
Complicaciones, n (%)     
     Neumotórax 9 (22.5) 4 (16.7) 5 (31.3) 0.242 
     Hemiparesia 1 (2.5) 0 (0) 1 (6.3)* 0.400 
     Lesión nervio laríngeo recurrente 2 (5.0) 2 (8.3) 0 (0) 0.354 
     Lesión nervio frénico 1 (2.5) 0 (0) 1 (6.3) 0.400 
     Infección herida quirúrgica 3 (7.5) 1 (4.2) 2 (12.5) 0.348 
     Taponamiento cardíaco 1 (2.5) 0 (0) 1 (6.3) 0.400 
     Quilotórax 1 (2.5) 1 (4.2) 0 (0) 0.600 
     Recoartación 11 (27.5) 4 (16.7)† 7 (43.8)†† 0.065 
     Cualquier complicación 23 (57.5) 10 (41.7) 13 (81.3) 0.014 
Mortalidad, n (%) 0 0 0 - 
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este grupo también se observó una tendencia a una mayor tasa de las 
complicaciones más frecuentes tras la reparación de la CoAo. La recoartación fue 
casi 3 veces más frecuente en el grupo de EM con diferencias casi significativas (p = 
0.065). Si tenemos en cuenta todas las complicaciones en conjunto, la presencia de 
cualquiera de ellas fue más frecuente en el grupo de EM (81.3 vs. 41.7% en el grupo 
de TL, p = 0.014). En la Tabla 4-A3 se representan los hallazgos ecográficos en el 
primer estudio ecocardiográfico fetal en ambos grupos quirúrgicos. No se 
encontraron diferencias significativas respecto a los parámetros ecocardiográficos 
morfológicos o funcionales, excepto en relación al z-score del istmo aórtico en el 
corte sagital, que sí fue significativamente más pequeño en aquellos pacientes que 
requirieron EM para la reparación de la CoAo.   
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En la Figura 2-A3 se representa la curva ROC del z-score del istmo aórtico 
(corte sagital) para predecir el abordaje posnatal mediante EM. A partir de esta curva 
ROC se calculó el punto de corte óptimo para predecir el tipo de abordaje quirúrgico. 
Un punto de corte del z-score del istmo aórtico (corte sagital) ≤ -2.5 tuvo una 
sensibilidad del 86% (IC 95%, 49-97%), y una especificidad del 77% (IC 95%, 50-
92%), para predecir un abordaje mediante EM. El análisis de regresión logística 
mostró que cuanto mayor fuera el z-score del istmo aórtico, menor era la 
probabilidad de un abordaje mediante EM (OR 0.26, IC 95% 0.08-0.86, p = 0.028). 
De modo que una disminución de 0.5 en el z-score del istmo aórtico incrementa la 
odds de abordaje mediante EM por 1.96 (IC 95%, 1.08-3.53). 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 2.A3. Curva ROC del z-score del istmo aórtico medido en el plano 
sagital como predictor del abordaje quirúrgico de coartación de aorta 
mediante esternotomía media.  Área bajo la curva 0.86 (IC 95% 0.66-1.00). 
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VALORACIÓN LONGITUDINAL PRENATAL DE LAS DIMENSIONES CARDÍACAS 
En 14 casos del grupo de TL y en 10 casos de EM tuvimos disponibles 
ecografías de seguimiento con un intervalo  8 semanas desde la primera 
ecocardiografía hasta el parto. La EG media del primer y último estudio 
ecocardiográfico en fetos sometidos a TL fue 20.8 ± 1.3 semanas y 36.2 ± 1.8 
semanas, respectivamente, y en el grupo de EM fue 24.9 ± 4.4 semanas y 36.8 ± 2.0 
semanas, respectivamente. El análisis longitudinal no mostró diferencias 
estadísticamente significativas respecto a la tasa de crecimiento de las diferentes 
dimensiones cardíacas entre ambos grupos de estudio.  
 
RENDIMIENTO DEL PUNTO DE CORTE DEL Z-SCORE DEL ISTMO AÓRTICO ≤ -2.5 
PARA PREDECIR EL TIPO DE ABORDAJE QUIRÚRGICO EN FETOS CON ALTO 
RIESGO DE COARTACIÓN DE AORTA 
Basándonos en la aplicación de nuestro score multiparamétrico global91, 49 
de los 95 fetos con sospecha de CoAo tuvieron una probabilidad de confirmación 
posnatal de esta patología  50%, y en 38 (78%) de ellos la CoAo se confirmó 
posnatalmente, mientras que los 46 casos restantes tuvieron una probabilidad de 
CoAo < 50%, y en 39 (85%) de ellos el estudio posnatal descartó la existencia de la 
CoAo. Este punto de corte del 50% respecto a la probabilidad de la CoAo tras la 
aplicación del score multiparamétrico global, tuvo una sensibilidad del 84% (IC 95%, 
71-92%), especificidad del 78% (IC 95%, 65-87%), valor predictivo positivo del 78% 
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(IC 95%, 64-87%) y valor predictivo negativo del 85% (IC 95%, 72-92%) para el 
diagnóstico de la CoAo. 
En este subgrupo de fetos con alto riesgo de CoAo, la sensibilidad y 
especificidad del z-score del istmo aórtico (corte sagital) ≤ -2.5 para predecir el 
abordaje quirúrgico mediante EM fue del 78% (IC 95%, 45-94%) y del 82% (IC 95%, 
52-95%), respectivamente.  
La media del z-score del istmo aórtico (corte sagital) de los 11 fetos con alto 
riesgo de CoAo en los que no fue confirmada posnatalmente esta patología fue -1.0 
± 1.3, y sólo un caso tuvo un z-score del istmo aórtico ≤ -2.5. La media del z-score 
del istmo aórtico (corte sagital) de los 39 pacientes del grupo de bajo riesgo de CoAo 
en los que no fue confirmada posnatalmente esta patología fue -1.3 ± 0.9, y sólo un 
caso tuvo un z-score del istmo aórtico ≤ -2.5. No encontramos diferencias entre 
estos grupos con respecto al z-score del istmo aórtico (p = 0.305). 
Discusión 
La reparación posnatal de la CoAo tiene como objetivo el liberar por completo 
cualquier obstrucción que exista en el arco aórtico. Existen varias técnicas 
quirúrgicas, todas ellas con unas bajas tasas de mortalidad y morbilidad 
severa10,71,96,97. Sin embargo, la tasa de complicaciones varía ampliamente 
dependiendo de factores tales como el momento del diagnóstico, la edad en el 
momento de la reparación, o la severidad del estrechamiento aórtico, y, además, se 
ha observado que el diagnóstico en vida fetal98, la necesidad de reparación durante 
el periodo neonatal99-101, y la existencia de una hipoplasia de arco aórtico 
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extensa60,99,100, tienen una repercusión negativa sobre los resultados. En concreto, la 
recoartación, que normalmente conlleva la necesidad de reintervención, se ha 
descrito en un 2-25% de los pacientes sometidos a reparación de la CoAo 
nativa71,98,102,103. Este amplio intervalo pude atribuirse, al menos en parte, a las 
características de la población, teniendo las mayores tasas aquellos pacientes 
diagnosticados en vida fetal98, y en aquellos que necesitan reparación durante el 
periodo neonatal99-101. Estos dos escenarios clínicos representan el lado más severo 
dentro del espectro de gravedad que puede tener la CoAo, y se ha observado que la 
severidad de esta cardiopatía es, por sí mismo, también un factor de riesgo para la 
recoartación60,99,100. Todo esto puede explicar la alta tasa de recoartación observada 
en nuestra serie (27.5%), donde todos los pacientes fueron diagnosticados 
prenatalmente e intervenidos precozmente, a una edad media de 14.0 ± 14.9 días. 
También todo ello justificaría el hecho de que la tasa de recoartación sea casi tres 
veces mayor en el grupo de esternotomía que en el de toracotomía, reflejando que 
en el primero hay una hipoplasia del arco aórtico más extensa, lo cual también se 
manifiesta por la mayor tasa de aortoplastias con parche realizadas en este grupo de 
pacientes en comparación con las tasas descritas en series posnatales (4.2%)10. 
Este resultado podría también estar condicionado por el menor peso al nacimiento 
observado en los neonatos del grupo sometido a EM, factor que también se ha 
asociado a una mayor tasa de recoartación104. También hemos observado que la 
estancia hospitalaria fue significativamente más larga (casi dos veces) en el grupo 
de EM, y que las complicaciones, al menos a corto plazo, fueron también 
significativamente más frecuentes en este grupo, aunque esto no influyó en la 
mortalidad, que fue nula en toda nuestra población de estudio. Del mismo modo, la 
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mayoría de las complicaciones más frecuentes tras la reparación de la CoAo, 
consideradas individualmente, fueron también más frecuentes en el grupo de EM, 
aunque el pequeño tamaño muestral puede haber impedido alcanzar la significación 
estadística. Estos resultados son similares a los publicados en la literatura77,105,106. 
Por el contrario, los estrechamientos focales yuxtaductales, que pueden ser 
normalmente reparados a través de TL, se asocian a una menor tasa de 
complicaciones107,108. 
Desde el punto de vista prenatal, la CoAo ha sido considerada clásicamente 
una patología cuya confirmación o exclusión quedaba únicamente relegada al 
periodo posnatal, momento en el que también se lleva a cabo la evaluación de la 
severidad del estrechamiento del arco aórtico y la elección del abordaje y técnica 
quirúrgica para su reparación. Por el contrario, la CoAo en vida fetal se considera a 
menudo como una patología en la que únicamente cabe su diagnóstico de 
sospecha, y la mayoría de los casos normalmente siguen el mismo manejo, sin 
proporcionar a los padres una información individualizada respecto a los resultados 
posnatales concretos de su feto9,41. Estudios recientes han demostrado una relación 
entre la medición prenatal del z-score del istmo aórtico y la probabilidad de cirugía 
en casos con sospecha de CoAo30,61. Nosotros hemos dado un paso adelante con 
este estudio, mostrando, en primer lugar, que pacientes con sospecha prenatal de 
CoAo que requieren EM para su reparación tienen z-scores del istmo aórtico (corte 
sagital) significativamente menores en comparación con aquellos que son reparados 
a través de TL. En segundo lugar, hemos visto cómo, siguiendo una valoración 
secuencial, en fetos en los que el estudio ecocardiográfico detallado mostró 
previamente una alto riesgo de confirmación posnatal de la CoAo, el z-score del 
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istmo aórtico (corte sagital) puede ser aplicado prenatalmente para predecir el tipo 
de abordaje quirúrgico para la reparación de la CoAo con una buena precisión 
(sensibilidad 78% y especificidad 82% para predecir el abordaje mediante EM). La 
precisión diagnóstica prenatal para la CoAo alcanzada por un estudio 
ecocardiográfico detallado mediante la aplicación de nuestro score multiparamétrico 
global es suficientemente fiable como para justificar el proporcionar a los padres un 
asesoramiento más detallado en el grupo de fetos con alto riesgo de CoAo, siempre 
teniendo en cuenta que todo este proceso de valoración y asesoramiento parental 
debe ser llevado a cabo por un equipo especializado en cardiología fetal. Además, 
esta predicción se puede realizar en el primer estudio ecocardiográfico, y no mejora 
con la valoración del crecimiento de las diferentes estructuras cardíacas. Con el 
análisis multivariable, observamos que el z-score del istmo aórtico (corte sagital) era 
un factor independiente asociado al abordaje quirúrgico mediante EM, de modo que 
una disminución de 0.5 en el z-score de este parámetro multiplicaría casi por dos la 
odds de esternotomía. 
En la CoAo neonatal el arco presenta un estrechamiento gradual con la zona 
más estrecha localizada normalmente en el istmo distal, justo antes de la entrada del 
ductus arterioso. Esto puede explicar por qué el tamaño del istmo es el mejor 
marcador para diferenciar ambos grupos quirúrgicos, y en concreto cuando su 
medición se realiza en el plano sagital, lo cual permite una valoración más precisa 
del istmo distal en comparación con el corte 3VT, puesto que el primero permite una 
mejor identificación de las diferentes porciones del arco aórtico con una colocación 
más precisa también de los cálipers en el istmo distal, sobre todo cuando el arco 
aórtico es hipoplásico y es más difícil una delimitación clara de los diferentes 
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segmentos del arco (Figura 3-A3). Entendemos que un punto de corte que requiere 
una precisión de décimas de milímetro puede ser un desincentivo y conllevar dudas 
respecto a su reproducibilidad. Sin embargo, nuestras mediciones siempre se 
llevaron a cabo por ecocardiografistas expertos en Medicina Fetal y, desde luego, 
las diferencias sutiles pero significativas entre los grupos de EM y TL se mantuvo 
constante para esta medición concreta, lo que sugiere una dispersión inter-
observador baja. Esto está en consonancia con estudios previos sobre 
reproducibilidad en los que tanto el corte del arco aórtico sagital como el de 3 vasos-
tráquea tienen una adecuada precisión y variabilidad inter-observador, pero 
únicamente el plano sagital alcanzó el nivel de precisión requerida para los objetivos 
de nuestro estudio50. Además, este corte también es el recomendado para realizar 
las mediciones del arco aórtico en cardiología pediátrica47. 
 
 
 
 
Figura 3-A3. A) Corte de 3 vasos-tráquea de un feto con sospecha de coartación de 
aorta. B) Corte sagital del arco aórtico del mismo feto. En ambas imágenes las 
flechas señalan el punto donde se debe medir el istmo aórtico. En el corte sagital se 
distingue mejor el istmo distal, justo antes de la aorta descendente (AoD). ASI: arteria 
subclavia izquierda, CV: columna vertebral, DA: ductus arterioso, TP: tronco 
pulmonar, VCS: vena cava superior. 
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Las alteraciones hemodinámicas a nivel del foramen oval y del arco aórtico 
con Doppler color fueron menos frecuentes en nuestra población de estudio que en 
otras series30,40, y fueron similares en ambos grupos quirúrgicos. Esto puede 
explicarse por el que hecho de que este tipo de valoración mediante Doppler color y 
su interpretación a menudo es subjetiva y depende de factores tales como los 
ajustes del Doppler color y el criterio empleado para definir lo que es flujo anormal 
en cada estructura. Sin embargo, recientemente se ha descrito que la presencia de 
flujo diastólico continuo en el istmo aórtico, valorado mediante Doppler pulsado, en 
combinación con el tamaño del istmo y la presencia de shelf contraductal puede 
alcanzar también una buena precisión diagnóstica respecto a la necesidad de cirugía 
durante el periodo neonatal61. 
Las principales limitaciones de este estudio, son, en primer lugar, su carácter 
retrospectivo, aunque está basado en una recogida prospectiva y detallada de los 
datos. En segundo lugar, no hemos analizado el rendimiento diagnóstico de la 
medición del arco aórtico transverso, que puede explicarse por la ausencia de un 
software adecuado para el cálculo de su z-score. En tercer lugar, nuestro score 
multiparamétrico global para el diagnóstico de la CoAo con el punto de corte de ≥ 
50% puede tener falsos positivos en los que la CoAo no se confirma tras el 
nacimiento y tener un z-score del istmo aórtico (corte sagital) ≤ -2.5. Esta limitación 
se debe tener en cuenta en el momento del asesoramiento a los padres, aunque 
estos casos fueron infrecuentes (9%, 1/11). En cuarto lugar, en el grupo de EM hubo 
3 pacientes en los que la principal indicación para la reparación de la CoAo a través 
de este abordaje quirúrgico fue la presencia de un defecto intracardíaco asociado. 
Sin embargo, incluso con la inclusión de estos pacientes la media del z-score del 
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istmo aórtico de este grupo fue significativamente menor que el valor observado en 
el grupo de TL, y es probable que, si se excluyen estos pacientes la diferencia fuera 
incluso mayor. Sin embargo, puesto que estos defectos intracardíacos fueron 
diagnosticados después del nacimiento, decidimos no excluirlos del estudio con el fin 
de dar una visión más realista de la situación prenatal. Finalmente, este estudio no 
fue diseñado para evaluar la técnica quirúrgica posnatal sino para evaluar la 
capacidad de la ecocardiografía fetal para predecir el tipo de abordaje quirúrgico. 
Conclusión 
El tipo de abordaje quirúrgico para la reparación de la CoAo puede predecirse 
prenatalmente en la segunda mitad del embarazo en los fetos con alto riesgo de 
CoAo empleando el z-score del istmo aórtico medido en el plano sagital. Esta 
información puede ser útil en el momento del asesoramiento a los padres, con el fin 
de proporcionarles una información más precisa sobre el pronóstico de su hijo.  
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PUBLICACIÓN ORIGINAL DEL TERCER ARTÍCULO (A3)
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6. CONCLUSIONES  
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1. Los parámetros más discriminativos entre fetos con coartación de aorta y 
fetos sanos en el contexto de una asimetría cardio-vascular con dominancia 
derecha detectada por encima de la semana 20 son: el z-score de la aorta 
ascendente, el z-score del istmo aórtico en el corte de 3 vasos-tráquea, el 
cociente anillo pulmonar/anillo aórtico y la edad gestacional al diagnóstico. La 
precisión de la ecocardiografía fetal para el diagnóstico de la coartación de 
aorta puede mejorarse mediante el empleo de un score multiparamétrico 
global basado en la combinación de estos cuatro parámetros, permitiendo una 
estratificación del riesgo real de coartación de aorta en fetos con asimetría 
cardíaca simple y aislada. 
2. En fetos con esta asimetría de cavidades el rendimiento de este score 
multiparamétrico global para la discriminación entre fetos sanos y coartados 
es mejor en etapas tardías de la gestación (>28 semanas) que en fases 
precoces (≤28 semanas). 
3. Los parámetros que permiten una mejor diferenciación entre fetos con 
coartación de aorta y fetos sanos difieren en función del momento de la 
sospecha de la coartación de aorta: asimetría cardíaca de debut precoz (≤ 28 
semanas) o de debut tardío (> 28 semanas). Mientras que en el grupo de 
diagnóstico precoz, el mejor rendimiento diagnóstico para la coartación de 
aorta viene dado por dos parámetros ecocardiográficos directamente 
relacionados con las dimensiones aórticas  (z-score de la aorta ascendente y 
del istmo aórtico en el corte de 3 vasos-tráquea), en el grupo de diagnóstico 
tardío, el mejor rendimiento se obtiene con dos parámetros ecocardiográficos 
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indirectos (cocientes válvula tricúspide/válvula mitral y tronco pulmonar/aorta 
ascendente). 
4.  La utilización de scores multiparamétricos edad gestacional-específicos 
formados por la combinación de diferentes parámetros ecocardiográficos en 
función del momento de la sospecha de la coartación de aorta permite 
igualmente estratificar el riesgo de coartación de aorta en fetos con asimetría 
cardíaca simple y aislada, teniendo como ventaja su mayor simplicidad puesto 
que está formado únicamente por la combinación de dos parámetros. 
5. En el grupo de diagnóstico precoz el score edad gestacional-específico tiene 
un mejor rendimiento predictivo que el score global, mientras que en el grupo 
tardío ambos scores ofrecen resultados similares. 
6. Mientras que entre los casos de asimetría cardíaca con coartación de aorta 
confirmada posnatalmente no hay diferencias en sus características 
ecocardiográficas prenatales en función del momento de la aparición de la 
asimetría cardíaca, en los falsos positivos el z-score del istmo aórtico es 
menor en los casos de debut tardío, siendo incluso similar al valor observado 
en los verdaderos positivos. Por ello, el istmo aórtico no es útil para 
estratificar el riesgo de coartación de aorta en fetos con asimetría cardíaca de 
debut tardío. 
7. Los parámetros descritos forman parte de todo estudio ecocardiográfico de 
fetos con sospecha de cardiopatías congénitas. Además, son medidas 
cuantitativas y, por tanto, menos susceptibles a errores que otros parámetros 
más subjetivos y difíciles de evaluar. Por tanto, estos scores 
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multiparamétricos pueden permitir estratificar de forma sencilla y objetiva el 
riesgo de coartación de aorta que realmente tiene un determinado feto con 
asimetría cardíaca, mejorando nuestra capacidad para diagnosticar una 
entidad asociada clásicamente a una alta tasa de falsos positivos. 
8. Pese a que la coartación de aorta es una cardiopatía progresiva intraútero, a 
la vista de nuestros resultados, podemos diagnosticarla en el segundo 
trimestre de la gestación, aunque la monitorización del crecimiento de 
diferentes estructuras cardíacas, en concreto del anillo aórtico y del istmo 
aórtico (corte 3 vasos-tráquea), puede ayudar a aumentar la certidumbre 
diagnóstica, especialmente en el grupo de diagnóstico precoz (≤ 28 
semanas).  
9.  El z-score del istmo aórtico (corte sagital) es menor en los pacientes con  
sospecha prenatal de coartación de aorta confirmada posnatalmente que 
requieren esternotomía media para su reparación en comparación con 
aquellos que son reparados por toracotomía izquierda. Un z-score del istmo 
aórtico ≤ -2.5 en el plano sagital en fetos con asimetría cardíaca y alto riesgo 
de coartación (probabilidad post-test de la coartación de aorta  50 % tras la 
aplicación del score multiparamétrico global), permite predecir el abordaje 
quirúrgico para la reparación de la coartación de aorta mediante esternotomía 
media con una buena precisión (sensibilidad 78% y especificidad 82%). 
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